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1 Einleitung 
1.1  Kongenitale Herzfehler 
Angeborene Herzfehler (AHF) sind mit einer Inzidenz von ca. 1,0 % bei allen 
Lebendgeborenen die häufigsten angeborenen Erkrankungen. In Deutschland werden 
jährlich ca. 6.000 Kinder mit einem Herzfehler geboren (Kompetenznetz-ahf.de). 
Angeborene Herzfehler zeichnen sich durch eine große Variabilität der möglichen 
Veränderungen des Herz-Kreislauf-Systems und der damit zugrunde liegende Folgen aus; 
sie reichen von einfachen bis zu sehr komplexen Herzfehlern. Ohne medizinische 
Behandlung ist die Sterblichkeit bis zum Erreichen des Erwachsenenalters mit 70 % sehr 
hoch. Aufgrund von innovativen Entwicklungen und der bedeutenden Fortschritte in den 
Fachbereichen der Kinderkardiologie, Kinderherzchirurgie sowie Anästhesie ist es 
gelungen, dass ca. 90 % der Neugeborenen mit einem angeborenen Herzfehler das 
Erwachsenalter erreichen und somit die Mortalitätsrate gesenkt werden konnte. 
Schätzungen zu Folge leben ca. 200.000 bis 300.000 Patienten mit einem angeborenen 
Herzfehler in Deutschland (Kompetenznetz-ahf.de). Tabelle 1 (Tab.) zeigt die prozentuale 
Häufigkeit aller kongenitalen Herzfehler. 
 
Kongenitale Herzfehler Relative Häufigkeit [%] 
Ventrikelseptumdefekt (VSD) 48,9 
Atriumseptumdefekt (ASD) 17 
Pulmonalstenose 6,1 




Atrioventrikulärer-Septumdefekt (AVSD) 2,5 
Transposition der großen Arterien (TGA) 2,2 
HLHS 1,4 
Truncus arteriosus communis 0,5 
Andere 10,8 
Tab. 1: Kongenitale Herzfehler: Relative Häufigkeit angeborener Herz- und   
      Gefäßanomalien 1 
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1.2 Das hypoplastische Linksherzsyndrom (HLHS) 
1.2.1 Definition 
Das HLHS zählt mit seiner Komplexität hinsichtlich des Einflusses auf das Herz-Kreislauf-
System zu den schweren angeborenen Herzfehlern. Das HLHS wird mit einer Inzidenz von 
1,4-3,6% aller angeborener Herzfehler beschrieben und ist nach der Fallot’schen 
Tetralogie, der d-Transposition der großen Arterien (TGA) und dem Ventrikelseptumdefekt 
(VSD) der viert häufigste komplexe Herzfehler 2, 3. Die Prävalenz wird in der Literatur mit 
0,2 auf 1000 Lebendgeburten 2, 4 bzw. mit 1,5 auf 10 000 Lebendgeburten in Deutschland 1 
angegeben.  
Männliche Neugeborene sind ca. zwei- bis dreimal häufiger betroffen als weibliche 5. 
Dieses Krankheitsbild verursacht 23% aller Herztode innerhalb der ersten Lebenswoche 
und 15% aller Herztode innerhalb des ersten Lebensjahres.  
Das HLHS ist eine Entwicklungsfehlbildung in der Embryonalperiode, die mit einer 
Hypoplasie des linken Ventrikels (LV), der Aorta ascendes und des Aortenbogens 
einhergeht. Des Weiteren wird das HLHS durch eine Hypoplasie oder Atresie der Aorten- 
und Mitralklappe charakterisiert. Als Grund für die Hypoplasie des linksventrikulären 
Ausflusstraktes ist wahrscheinlich der verminderte Blutfluss durch die hypoplastisch oder 
atretisch veränderte Aorten- und Mitralklappe anzuführen. Daraus resultiert eine 
Hypoplasie oder totale Agenesie des LV sowie die Hypoplasie der Aorta ascendens und des 
Aortenbogens 2. Beim HLHS handelt es sich um ein Krankheitsbild mit ductusabhängiger 
Systemperfusion. Somit ist das Offenhalten des Ductus arteriosus Botalli mittels 
Prostaglandin lebensnotwendig. Des Weiteren ist das Vorhandensein eines Foramen ovale 
bzw. eines Atriumseptumdefekts (ASD) für das Überleben eines betroffenen Patienten 
wichtig, denn über das Foramen ovale bzw. über einen ASD gelangt sauerstoffreiches Blut 
aus dem linken Vorhof in den rechten Vorhof und in den rechten Ventrikel (RV). Danach 
gelangt das Blut über die Pulmonalarterie in den Ductus arteriosus Botalli und dann in die 
Aorta descendes und somit in den Systemkreislauf. Vom Aortenbogen aus erfolgt eine 
retrograde Perfusion der Koronararterien mit oxygeniertem Blut.  
Es gibt vier anatomische Subgruppen innerhalb dieses Krankheitsbildes. Die Subgruppen 
mit Mitralklappenatresie/Aortenklappenstenose (MA/AS), Mitralklappenstenose/Aorten-
klappenatresie (MS/AA) und Mitralklappenstenose/ Aortenklappenstenose (MS/AS) weisen 
einen rudimentären LV auf, der in Größe und Ausprägung variiert. Die anatomische Sub-
gruppe mit Mitralklappenatresie/Aortenklappenatresie (MA/AA) besitzt in der Regel 
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MA/AS MS/AA MS/AS 





Abb. 1: Einteilung der anatomischen Subgruppen beim HLHS 
 
Die Einteilung der Patienten in die Subgruppen erfolgt mittels Echokardiographie vor dem 
ersten operativen Eingriff (Norwood-Operation) und nach der Klassifikation der 
International Society of Nomenclature of Pediatric and Congenital Heart Disease 6. Die 
Unterscheidung einer valvulären Hypoplasie oder Atresie basiert auf dem Vorhandensein 
bzw. Fehlen der Klappenöffnung und eines Flusses durch die Klappe 2.  
1.2.2 Diagnostik und Therapie 
Mittels fetaler Echokardiografie ist es möglich, bereits pränatal zwischen der 18. und 22. 
Schwangerschaftswoche Herzfehlbildungen festzustellen 2, 7. Da vor allem das HLHS im 
Vier-Kammerblick gut zu erkennen ist, findet sich diese Diagnose in Statistiken pränataler 
Diagnosen an vorderster Stelle 8. Dennoch erfordert die Diagnosestellung viel Erfahrung im 
pränatalen Screening von Herzfehlbildungen.  
Durch die häufig bereits in utero gestellte Diagnose kann die Geburt geplant in einem 
spezialisierten Zentrum stattfinden. Sowohl die rechtzeitige Verlegung der Schwangeren, 
als auch die Möglichkeit der umgehenden postnatalen intensivmedizinische Betreuung des 
Neugeborenen durch erfahrene Kinderkardiologen stellen das Optimum des perinatalen 
Managements dar und führen zu sinkenden Zahlen von postnataler Morbidität und 
Mortalität 9. Die frühzeitige medikamentöse Therapie mit Prostaglandin stabilisiert das 
Neugeborene und verhindert den physiologischen Verschluss des Ductus arteriosus Botalli. 
Die postnatale zweidimensionale Echokardiographie gibt Aufschluss über die detaillierte 
MA/AA 
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kardiale Anatomie des Neugeborenen. Wichtige Informationen über die Hämodynamik 
liefert die Doppler-Echokardiographie.  
Falls die Diagnose eines HLHS nicht intrauterin gestellt wurde, fallen die Kinder meist 
wenige Tage nach der Geburt - bei Verschluss des Ductus arteriosus Botalli – mit 
Symptomen eines kardiogenen Schocks, einschließlich eines Laktatanstiegs, 
Blutdruckabfalls, Sepsis, kalten Extremitäten und Blässe auf.  
Auskultatorisch findet sich ein singulärer und lauter zweiter Herzton. Ein dritter Herzton 
kann bei Ventrikeldysfunktion vorhanden sein 10. Bei hypoplastischen linksventrikulären 
Strukturen ist ein nicht-restriktiver Links-Rechts-Shunt auf Vorhofebene eine grundlegende 
Bedingung für die ausreichende Perfusion und Oxygenierung. Ist dieser restriktiv, kommt 
es zur pulmonalvenösen Stauung, die sich klinisch mit Sättigungsabfällen präsentieren 
kann. Ein Rashkind-Mänover (Ballonatrioseptostomie) kann Abhilfe schaffen. Eine 
Alternative stellt die Implantation eines Stents im Vorhofseptum dar. Ist sie nicht möglich, 
ist eine chirurgische Atrioseptektomie erforderlich.  
Als anschließende operative Behandlung der Wahl gilt derzeit die herzerhaltende 
dreistufige Palliativtherapie, mit dem Ziel, Lungen- und Körperkreislauf mittels einer 
totalen kavo-pulmonalen Anastomose hintereinander zu schalten. Die schrittweisen 
Operationen dienen zum Schutz vor Überflutung des pulmonalen Gefäßbettes und des 
rechten Ventrikels 2. Die Möglichkeit einer Herztransplantation (HTX) sollte möglichst nur 
bei einer späteren insuffizienten Fontanzirkulation oder bei einem zu erwartenden 
schlechten Operationsergebnis erwogen werden 11, jeweils unter Berücksichtigung der 
begrenzten Lebensdauer des Spenderorgans, der begrenzten Anzahl von Spenderorganen 
sowie der möglichen Komplikationen nach einer HTX (z.B. Abstoßungsreaktion, 
Infektanfälligkeit). 
 
1.2.3 Operative Versorgung 
Die modifizierte Norwood-Operation ist der erste Schritt der operativen Versorgung und 
wurde von Norwood et al. in den 1980-iger Jahren das erste Mal beschrieben. Die 
Mortalitätsrate ist in den letzen Jahrzehnten aufgrund von Verbesserungen der 
chirurgischen Techniken und der perioperativen Behandlung gesunken. Dennoch wird die 
Norwood-Operation nach wie vor als hochriskanter Eingriff angesehen und weist von allen 
drei Operationsschritten die höchste Mortalitätsrate auf. In der Literatur wird sie derzeit mit 
11-15% angegeben 10, 12. Die modifizierte Norwood-Operation findet in der ersten 
 5 
Lebenswoche statt und führt zur ductusunabhängigen System- und Koronarperfusion und 
Reduzierung des pulmonalen Blutflusses. Im ersten Schritt wird mit dem 
Pulmonalarterienstamm und der abgesetzten Aorta unter Einsatz von Fremdmaterial eine 
sogenannte Neo-Aorta geschaffen, die aus dem RV entspringt. Die Pulmonalklappe wird 
hierbei zur Neo-Aortenklappe. Die pulmonale Durchblutung erfolgt entweder durch einen 
modifizierten Blalock-Taussig-Shunt (BT-Shunt), der die rechte Arteria subclavia mit der 
rechten Pulmonalarterie verbindet, oder durch einen Goretexshunt zwischen RV und den 
Pulmonalarterien (Sano-Shunt) 13. Nach diesem operativen Eingriff sind die beiden 










   
 
Abb. 2: Norwood-Operation: Konstruktion einer Neo-Aorta und Anlage eines 
aortopulmonalen sowie eines RV-PA Shunts (A: BT-Shunt; B: Sano-Shunt) 2 
 
Das Ziel der Norwood-Operation ist ein balancierter Zustand zwischen systemischer und 
pulmonalarterieller Perfusion.  
Der zweite Operationsschritt wird durchgeführt, wenn der pulmonalvaskuläre Widerstand 
physiologischerweise abgefallen ist 2. Dies findet in der Regel zwischen dem dritten und 
sechsten Lebensmonat statt. Aufgrund des körperlichen Wachstums des Kindes kommt es 
zu einer Dysbalance zwischen Körpergröße und Größe des BT-Shunts, da dieser nicht 
mitwächst. Es resultiert daraus ein zu kleiner BT-Shunt in Relation zur Körpergröße und 
damit auch eine Verstärkung der Zyanose. 
Bei der zweiten Operation wird die Shuntverbindung entfernt und es erfolgt die Anlage 
einer bidirektionalen kavo-pulmonalen Anastomose (BDCPA), bei der eine Verbindung 
Stage 1 palliation using ei her a modified Blalock–Thomas–
Taussig shunt or right ventricle–to–pulmonary artery conduit
(Sano modification) is accomplished using cardiopulmona y
bypass, deep hypothermia, and altered perfusion—either circu-
latory arrest or regional perfusion. A connection is created
between the smaller ascending aorta and the pulmonary root
for provision of coronary blood flow. Restructuring of the
heart’s outflow via the pulmonary root is accomplished along
with relief of coarctation and arch hypoplasia. Variations in
surgical techniques include resection of ductal tissue or coarc-
tectomy as opposed to patching of the region of ductal inser-
tion. The aim of stage 1 palliation is to create a stable anatomy
that permits growth and maturation of the pulmonary vascula-
ture so that it can accommodate subsequent single-ventricle
palliation. It is important that successful surgical strategies
have a low incidence of recurrent or residual lesions because
these are a source of interstage mortality and can limit suitabil-
ity for single-ventricle palliation. Development of a restrictive
atrial septal defect rarely complicates the interstage course
(194). The observation that smaller ascending aortic size and
presence of aortic atresia are risk factors for mortality is an
indication that coronary insufficiency is a cause of death fol-
lowing stage 1 palliation, and strategies that target creation of
a large ascending aorta-to-pulmonary root anastomosis are
likely to result in improved outcome (195–198). Arch recon-
struction strategies that include coarctectomy appear to have a
lower incidence of late arch obstruction (59,195).
A modification of the systemic-to-pulmonary artery shunt
developed by Blalock, Thomas, and Taussig has historically
been the source of pulmonary blood flow following stage 1
palliation. Typically, this shunt originates from the innominate
artery or the aorta. Both the diameter and length of this shunt
are relevant to determining its flow-resistive characteristics
(170). The resulting anatomy ideally provides enough resis-
tance to pulmonary blood flow to avoid destabilization from
excessive pulmonary blood flow in the postoperative period.
Physiologic limitations result from the inherent Qp/Qs mis-
match of the parallel circulation and diastolic aortic runoff to
the pulmonary circulation with risk of aortocoronary flow
impairment (199,200). Additionally, competition between
cerebral a d pulmonary circulations for blood flow is possible
if the shunt originates from the innominate artery (177). Fur-
thermore, the systemic-to-pulmonary artery shunt is suscepti-
ble to occlusion owing to thrombosis or thromboembolism
(194,201).
A significant modification of the established Norwood pro-
cedure is the recent use of a right ventricle–to–pulmonary
artery conduit, (Sano modification), which provides pul-
monary blood flow in parallel with systemic blood flow
directly from the r ght ventricle during ventricular ejection
(202). The major theoretical advantage of this arrangement is
the avoidance of aortopulmonary runoff, which results in
higher coronary and systemic perfusion pressures and may
potentially lessen the incidence of ventricular ischemia. Early
hemodynamic reports documented higher diastolic perfusion
pressures (203–205). However, the need for ventriculotomy
and its long-term effects remains a cause for concern.
Although one might predict less potential for elevation of SVR
to impact Qp/Qs with this anatomy (206), early mortality has
not been eliminated (207). Studies comparing the two tech-
niques among contemporary patient groups have identified no
advantage of one technique over the other (205,208).
Branch pulmonary artery banding has been reported as a
successful approach to reduce excessive pulmonary blood flow
and permit a sufficient decrease in PVR to allow later stage 1
repair or to reduce mortality while awaiting a donor heart
(209). Use of this approach has also been reported in the rare
neonate who cannot be stabilized by medical interventions
because of excessive pulmonary blood flow (210). Recently, a
hybrid approach using surgical branch pulmonary artery
banding combined with transcatheter ductal stenting and
intervention designed to create a nonrestrictive atrial septal
communication has been reported by some groups (190–192).
The result is anatomy that achieves the goals of stage 1 pallia-
tion without the need of cardiopulmonary bypass and deep
hypothermia. The second-stage procedure, combined aortic
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A  BT Shunt B  RV to PA conduit C  Hybrid procedure
FIGURE 50.15 Stage 1 palliation of hypoplastic left heart syndrome. A: Stage 1 palliation (Norwood
procedure) using a modified Blalock–Thomas–Taussig (BT) shunt for provision of pulmonary blood flow.
The shunt originates from the innominate artery and inserts into the central pulmonary artery. B: Stage 1
palliation using a right ventricle (RV)–to–pulmonary artery (PA) conduit (Sano modification) for provi-
sion of pulmonary blood flow. A larger 5 or 6 mm graft is placed between the right ventricle and the cen-
tral pulmonary artery. C: Stage 1 palliation using a hybrid approach. Pulmonary blood flow is restricted
with branch pulmonary artery bands, and the ductal patency is maintained by placement of a stent. A
stent is placed to create a nonrestrictive atrial septal defect.
A B 
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zwischen der oberen Hohlvene und dem Pulmonalarterienstamm geschaffen wird. Das 
bedeutet, dass die pulmonale Durchblutung nun passiv erfolgt und nicht mehr pulsatil, 
sondern konstant ist. Der venöse Rückfluss der unteren Körperhälfte wird weiterhin über 
die Vena cava inferior (IVC) in den rechten Vorhof drainiert. Dadurch, dass nun das Blut 
aus der Vena cava superior (SVC) direkt in die Pulmonalarterien fließt und nicht mehr über 
den rechten Vorhof in den RV, wird die Volumenbelastung des RV reduziert 14. 
Für den zweiten Operationsschritt gibt es zwei unterschiedliche Operationstechniken, zum 
einen die bidirektionale Glenn-Operation und zum anderen die Hemi-Fontan-Operation. 
Die bidirektionale Glenn-Operation beinhaltet die Verbindung der SVC mit der rechten 
Pulmonalarterie, wobei die SVC vom rechten Vorhof abgesetzt wird.  
Als Hemi-Fontan wird die Operationstechnik beschrieben, bei der kein Absetzen der SVC 
vom rechten Vorhof erfolgt. Das vorhofnahe Ende der SVC wird mittels Patch verschlossen 











      
Abb. 3: Entfernung der Shuntverbindung und Anlage einer kavo-pulmonalen 
Anastomose (A: Bidirektionale Glenn-Operation; B: Hemi-Fontan) 2 
 
Der letzte Operationsschritt der dreistufigen Palliativtherapie ist die Fontan-Operation. Der 
Zeitpunkt dieses Eingriffes liegt zwischen dem 18. und 48. Lebensmonat. Oftmals 
bestimmt die Klinik des Patienten den Zeitpunkt der Fontan-Operation. Aufgrund des 
körperlichen Wachstums der Patienten verändert sich das Verhältnis zwischen der oberen 
und der unteren Körperhälfte. Es wird mehr oxygeniertes Blut für die untere Körperhälfte 
resulted in improved somatic growth in monitored patients
that nearly parallels normal infant growth with a growth
velocity !25 g/day regardless of feeding method.
Attentiveness to nutritional support also provided insight
on optimal timing for stage 2 palliation. When comparing
interstage monitored patients with those patients who were
not subjected to frequent monitoring of weight and satura-
tion, monitored patients had similar weights to nonmonitored
patients (5.5 " 0.8 vs. 5.7 " 1.3 kg) despite the younger age at
stage 2 palliation in the monitored group (4.2 " 1.4 vs. 5.6 "
2.1 months, p #0.01). This observation along with the
demonstrable flattening in growth velocity beyond 4 to 5
months of age call into question the benefit of arbitrarily
delaying stage 2 palliation until after 6 months of age.
Stage 2: Superior Cavopulmonary Connection 
Superior cavopulmonary anastomosis prior to completion
Fontan improves ultimate survival and is associated with low
operative and late mortality (198,251). In this operation, CPB
is usually employed to allow anastomosis of the SVC to the
proximal ipsilateral pulmonary artery and takedown of prior
shunts placed to provide pulmonary blood flow (Fig. 50.21).
Progression to th cavopulmonary anastomo s r duces both
wall stress and atrioventricular valve insufficiency through
elimination of the volume load on the single systemic ventri-
cle. It creates a more efficient in-series circulation and
increases diastolic pressure with improved coronary artery
perfusion (105,109,199). The delayed timing of stage 2 pallia-
tion to 6 months of age has been supported by previous
reports that early cavopulmonary anastomosis has been asso-
ciated with severe hypoxemia, prolonged pleural drainage,
pulmona y artery t ombosis, poor pulmonary artery growth,
early development of pulmonary arteriovenous malforma-
tions, and excess mortality (252–255). However, it seems log-
ical that by simply shortening the period of risk linked to the
inefficient parallel circulation after stage 1 palliation, inter-
stage survival will be enhanced.
In a series of home-monitored patients, those who
breached home-monitoring criteria proceeded to stage 2 palli-
ation at a significantly younger age of 3.6 " 1 months com-
pared with 5.6 " 2.1 months for those rec iving conventional
management (p #0.01) (60). Despite the younger age at stage
2 palliation of the monitored patients, weights between
groups were similar: 5.3 " 0.9 vs. 5.7 " 1.3 kg (p $ ns). The
success of early cavopulmonary anastomosis in these patients
deemed at greatest risk for interstage mortality has modified
our overall practice in that stage 2 palliation is electively per-
formed at 4 months of age or earlier if necessary.
The implications of early cavopulmonary anastomosis
have been further reviewed by Jaquiss et al. (255,256).
Patients who underwent cavopulmonary anastomosis at #4
months of age (mean 3.1 " 1.4 months) were compared with
their older counterparts (mean 5.5 " 1.5 months). All patients
survived with an actuarial survival of 96% at 1 year in both
groups. The younger group, however, required prolonged
mechanical ventilation, had a greater duration of pleural
drainage, and had a longer hospital stay. Younger patients
also had lower oxygen saturations postoperatively compared
with the older group, but by hospital discharge, groups had
similar oxygen saturations (255). Follow-up data on this
cohort demonstrated no difference in late complications, pre-
operative hemodynamics at the time of Fontan palliation, or
status of the patient after completion Fontan (256).
After the stage 2 operation, patients experienced improved
activity and physiologic reserve, which lasted several years.
However, increasing cyanosis following stage 2 palliation is
predictable and is due to several factors including increased
lower-body growth and oxygen consumption with concomi-
ant increase in desaturated inferior vena caval blood return.
Patients will also develop venovenous collaterals from the
high-pressure superior vena cava to veins ultimately draining
to the inferior vena cava or atrium. Furthermore, patients are
at risk for the development of arteriovenous malformations
that result in intrapulmonary shunting of blood from pul-
monary artery to pulmonary vein without gas exchange.
These are postulated to be the result of a lack of so-called
hepatic factor, which prevents the shunt formation (257). Pul-
monary arteriovenous malformations can be reversed by the
completion Fontan operation, presumably by restoring
hepatic factor to the pulmonary circulation. 
Stage 3: Completion Fontan
For the patient with HLHS, the Fontan procedure is the last
anticipated operation. The techniques and indications for
surgery are not different from those for other single-ventricle
patients, and indeed in many centers patients with HLHS make
up the majority of patients undergoing the completion Fontan.
For patients who have undergone a stage 2 procedure, either a
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B  Hemi FontanA  Bidirectional Glenn 
FIGURE 50.21 Connection of the superior vena cava to the
pulmonary arteries and takedown of previous systemic-to-
pulmonary artery shunts constitutes the stage 2 procedure.
Two surgical techniques are commonly used. A: The bidirec-
tional Glenn shunt is a direct anastomosis of the superior vena
cava to the central pulmonary artery. The principle advantage
of the bidirectional Glenn shunt is the ease of construction; it
can even be accomplished without the use of cardiopulmonary
bypass in selected cases. B: In a hemi-Fontan procedure, the
superior vena cava is connected to the confluent pulmonary
arteries without disconnecting it from the atrium; the atrial
end of the superior vena cava is closed with a patch. Although
a more extensive operation than the bidirectional Glenn




benötigt, um eine ausreichende Perfusion gewährleisten zu können. Um dieses erreichen zu 
können, ist die Komplettierung der Fontan-Zirkulation erforderlich.  
Die Fontan-Operation beinhaltet die Anlage einer totalen kavopulmonalen Anastomose 
(TCPC), so dass nun die IVC über einen intra- oder extrakardialen gelegenen Tunnel an 
den Pulmonalkreislauf angeschlossen wird. Der intrakardial gelegene Tunnel wird durch 
das Annähen eines Patches zwischen der Einmündung der IVC und der ehemaligen 
Einmündung der SVC gebildet. Das zunächst verschlossene vorhofnahe Ende der SVC 
wird wieder eröffnet, so dass nun die untere Hohlvene ebenfalls eine Verbindung zur 
rechten Pulmonalarterie hat.  
Beim extrakardialen Tunnel wird die IVC abgesetzt und durch einen Goretex-Conduit, der 
außerhalb des Herzens verläuft, mit der Pulmonalarterie verbunden. Das vorhofnahe Ende 
der unteren Hohlvene wird mittels Patch verschlossen. 
Der intrakardial gelegene Tunnel ist die Komplettierung des Hemi-Fontans, der 
extrakardial gelegene Tunnel ist die des bidirektionalen Glenns (Abbildung 4).  
Beide Verfahren weisen jeweils Vor- und Nachteile auf. Die Vorteile beim intrakardialen 
Tunnel sind zum einen, dass dieses Verfahren in einem frühen Kindesalter durchgeführt 
werden kann, weil der Tunnel im Gegensatz zum extrakardialen Tunnel, mitwächst. Der 
extrakardiale Tunnel muss bis zum Abschluss des Körperwachstums je nach Mehrbedarf 
des oxygenierten Blutvolumens der unteren Körperhälfte erneuert werden. Als Nachteil des 
intrakardialen Tunnels ist möglicherweise die Gefahr der Entwicklung einer 
Sinusknotendysfunktion und der Entstehung einer Ektasie anzusehen. 
Sinusknotendysfunktionen entstehen beim extrakardialen Tunnel, bedingt durch die 
Lokalisation, selten 15. Aufgrund der leicht konvexen Form des extrakardialen Tunnels 
entstehen hier häufiger turbulente Flüsse als im intrakardialen Tunnel. Bei beiden 
Operationsverfahren wird in der Regel eine Fenestration des Tunnels zum rechten Vorhof 
hin vorgenommen. Dieses Fenster dient als eine Art Überlaufventil, welches bei 
intermittierenden pulmonalen Widerstandserhöhungen einen Volumenausgleich 
gewährleisten kann und sicherstellt, dass der Systemventrikel genügend Volumen (wenn 
auch mit schlechterer Sättigung) zur Aufrechterhaltung des Systemblutflusses erhält. Dieses 
Ventil kann im Verlauf nach Anpassung der Kreislaufverhältnisse mittels eines Okkluders 






             
   
 
 
   
Abb. 4: Anlage einer totalen kavo-pulmonalen Anastomose und Fenestration des 
Tunnels (A: intrakardialer Tunnel; B: extrakardialer Tunnel) 2 
 
1.3 Klinische Ergebnisse 
Die klinischen Ergebnisse nach der Komplettierung der Fontan-Zirkulation haben sich in 
den letzten zwanzig Jahren drastisch verbessert. Die Mortalitätsrate ist von 20% auf bis zu 
2-7% gesunken 16. Eine mögliche Ursache hierfür ist das Berücksichtigen der notwendigen 
Kriterien, die für eine erfolgreiche Fontan-Operation unabdingbar sind. Bei den 
präoperativen Selektionskriterien spielt u.a. die globale Funktion des rechten Ventrikels 
eine wichtige Rolle. Vorherige Studien haben gezeigt, dass eine beeinträchtigte ventrikuläre 
Funktion ein hohes Risiko für Morbidität und Mortalität birgt 17, 18. Des Weiteren korreliert 
eine hämodynamisch bedeutsame Regurgitation der Trikuspidalklappe mit einem 
schlechten klinischen Ergebnis bei Patienten mit HLHS 19.  
In der frühen postoperativen Phase kann es, bedingt durch den akut erhöhten zentralen 
Venendruck und somit retrograd erhöhten Diffusionsdruck in den Kapillaren, zur 
Ausbildung von Aszites und Pleuraergüssen kommen 10.  
Aufgrund der Möglichkeit, dass es im konstanten Flussgebiet zur Thrombenbildung 
kommen kann, welche durch den Rechts-Links-Shunt auf Fenestrationsebene systemische 
Embolien verursachen können, besteht eine relative Indikation zur oralen Antikoagulation 
20.  
Die Patienten erhalten in der ersten Zeit nach der Operation eine fettarme Kost, um die 
Entstehung eines Chylothorax zu vermeiden. Zusätzlich bekommen die Kinder, falls 
bidirectional Glenn shunt or hemi-Fontan, the timing of com-
pletion Fontan is not critical; in general, the operation is per-
formed between 18 months and 4 years of age. The surgical
goal is to route the blood from the inferior vena cava to the pul-
monary arteries with as little energy loss as possible. Although
interventional techniques to perform the completion Fontan
using coated stents have been reported, much more commonly
this is performed in the operating room using one of two tech-
niques; a lateral tunnel or extracardiac condui  (Fig. 50.22).
The lateral tunnel Fontan is commonly performed following
the hemi-Fontan. As part of the hemi-Fontan, a dam is con-
structed between the pulmonary arteries and the right atrium.
During the completion Fontan, this dam is removed and a sec-
tion of prosthetic conduit is used to create a baffle to route the
inferior caval blood return to the pulmonary artery. The baffle is
not circumferential, and a portion of the tunnel is made up of
the patient’s atrium, therefore maintaining, in theory, potential
for growth. Additional advantages include a low level of power
loss as determined by computational fluid dynamic studies
(258). Although controversial, some studies suggest a higher
incidence of sinus node dysfunction following the lateral tunnel
Fontan (259–263). Another potential disadvantage of the lateral
tunnel Fontan involves the p esence of prosthetic material
exposed to the pulmonary venous portion of the atrium with the
potential for thrombus formation and syste ic embolization.
The extracardiac Fontan is constructed by placing a pros-
thetic conduit between the inferior vena cava and the pul-
monary arteries. The advantages include the ease of the oper-
ation and, although somewhat controversial, probably a
lower incid ce of sinus node dysfunction (259–263). I  addi-
tion, no prosthetic material is placed in the pulmonary venous
atrium, with potentially lower risk of thromboembolic com-
plications. The principle disadvantage is the lack of growth
potential. To this end, larger conduits, between 20 and 22 mm
in diameter, are placed to accommodate growth. The larger
and longer conduits may result in power loss, which, when
combined with the potential for late revision for outgrowth,
may impact the durability of the extracardiac Fontan. 
The postoperative course of patients following the Fontan
procedure for HLHS is not substantially different from that of
other single-ventricle patients with equivalent function.
Patients with HLHS more commonly have decreased systolic
and altered diastolic function, and they are at increased risk
for postoperative complications including decreased cardiac
output with elevated central venous pressure, pleural effu-
sions, ascites, thrombosis, and arrhythmias. We routinely use
a fenestration in the Fontan to permit right-to-left shunting,
which decreases central venous pressure and improves single-
ventricle preload and cardiac output, at the expense of some
degree of desaturation. The use of a fenestration has resulted
in excellent survival and shorter hospital stay (103). Addi-
tional strategies that minimize postoperative hospital stay
include routine use of the diuretics including spironolactone,
an aldosterone antagonist, and furosemide. Supplemental
oxygen is used as a pulmonary vasodilator, and afterload
reduction is given to improve cardiac output and lower single-
ventricle filling pressures (264).
Cardiac Catheterization 
Indications for cardiac catheterization in patients with HLHS
may be interventional or may be elective diagnostic studies
erfor ed prior to Stage 2 palliation or prior to the Fontan
connection.
Ruiz et al. (265) and Gewillig et al. (266) reported on the
use of transcatheter stent placement within the ductus arterio-
sus in newborns with HLHS. This was performed in a group
of patients who were listed for cardiac transplantation. This
intervention allowed for avoidance of long-term PGE1 therapy
and its inherent complications including apnea, increased
secretions, and chronic edema during the weeks’ to months’
wait for a donor heart. Transcatheter atrial septostomy is also
used in patients with HLHS and an intact atrial septum or
highly restrictive atrial septal defect. It is likely that many in
this gr up of patients have irreversible PVR changes that may
not respond to intervention after birth. As a result, a few cen-
ters are currently performing fetal interventional procedures
including balloon atrial septostomy and aortic balloon dila-
tion in select patients with HLHS. Interventional procedures
after stage 1 palliation may be indicated to further palliate the
infant prior to stage 2 palliation. Indications include excessive
cyanosis as a result of stenosis of either the systemic-to-
pulmonary artery shunt, stenosis of the right ventricle-to-
pulmonary artery conduit, or recurrent arch obstruction.
Cardiac catheterization is routinely performed prior to stage 2
palliation in many centers. Information obtained includes mea-
surement of pulmonary artery or pulmonary vein wedge pressure,
pulmonary capillary wedge pressure, right ventricular systolic and
diastolic pressures, and ascending and descending aortic pres-
sures. Additionally, the pulmonary artery anatomy, the ade-
quacy of the atrial septal defect, neoaortic arch obstruction,
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A  Lateral tunnel B  Extracardiac
FIGURE 50.22 The completion Fontan operation can be accom-
plished in two ways. A: The lateral tunnel Fontan involves creat-
ing an intra-atrial baffle that connects the inferior vena cava to the
pulmonary arteries. B: The extracardiac Fontan uses a tube graft
to connect the inferior vena cava to the central pulmonary artery.
In both cases all caval return with the exception of the coronary
sinus is directed to the pulmonary arteries, simulating as closely as
possible the normal circulatory pattern. To improve hemodynam-
ics, especially in the early postoperative period, a fenestration is
often placed between the baffle or conduit and the pulmonary
venous atrium. This decreases central venous pressure and




erforderlich, postoperativ O2-Gaben. Die Sauerstoffsättigung beträgt nach der Fontan-
Komplettierung ca. 85-95%.  
Zu den Komplikationen der Fontan-Zirkulation zählen die Protein verlierende Enteropathie 
(PLE), Aszites, Diarrhö, Elektrolytstörungen, Malabsorbtion und Malnutrition, die 
rezidivierende fibroblastische Bronchitis und Rhythmusstörungen 21. Diese 
Krankheitsbilder können unter dem Fachbegriff „failing“-Fontan zusammengefasst werden. 
Als hämodynamische Ursachen werden eine Erhöhung des zentralvenösen bzw. 
intraatrialen Druckes, Stenosen im Bereich der Anastomosen oder ein nicht ausreichender 
kardialer Auswurf diskutiert, was zu einer Abflussstauung in der unteren Körperhälfte 
führen kann 22.  
Je nach Herzzentrum wird etwa ein Jahr nach der letzten Operation (TCPC) in einer 
Herzkatheteruntersuchung das Operationsergebnis geprüft 23. Gegenbenenfalls wird die 
Fenestration im Tunnel mittels eines Okkluders verschlossen. Zur langfristigen Kontrolle 
der Herzfunktion erfolgen in regelmäßigen Abständen eine Echokardiographie, ein 
Elektrokardiogramm (EKG), ein Langzeit-EKG, eine Magnetresonanztomografie (MRT), 
eine Herzkatheteruntersuchung und eine Spiroergometrie. 
 
1.4 Bildgebende Verfahren 
Für die Diagnostik und Verlaufsbeurteilung kongenitaler Herzfehler sind die Echo- und 
Angiokardiographie die etablierten Methoden. Aufgrund ihrer Darstellung führen sie 
jedoch oft zu Messungenauigkeiten 24, 25.  
Studien haben gezeigt, dass die Sensitivität der Echokardiographie beim Auffinden von 
Stenosen limitiert ist 26, im Gegenzug ist die Angiokardiographie ein invasives und 
strahlenbelastendes Verfahren, welches besonders in der jungen Altersgruppen der 
Patienten mit kongenitalen Herzfehlern mit einer erhöhten Morbidität assoziiert ist 27. Des 
Weiteren ist die Untersuchungsmethode der Echokardiographie z.B. durch den knöchernen 
Thorax auf vorhandene Schallfenster begrenzt. 
Die MRT hat in den letzten Jahren in der Diagnostik und Verlaufsbeobachtung 
kardiovaskulärer Erkrankungen erheblich an Bedeutung gewonnen 25, 28, 29.  
Patienten mit schweren kongenitalen Herzfehlern benötigen eine hohe Anzahl an 
Herzkatheteruntersuchungen. Durch die Verwendung der MRT können die Belastungen 
invasiver Eingriffe, ionisierender Strahlen und jodhaltiger Kontrastmittel verringert werden 
24. Durch die Weiterentwicklung der MRT ist die Akquirierung der Daten, z.B. in den 
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Bereichen der kardialen Perfusion, Funktion und Anatomie möglich. Das Spektrum umfasst 
neben Flussmessungen vor allem die genaue Quantifizierung der Ventrikelfunktion, des -
volumens, der -masse, der Ejektionsfraktion und des Herzindex unabhängig von der 
zugrunde liegenden Ventrikelmorphologie 30, 31.  
1.5 Wissenschaftliche Zielsetzung dieser Arbeit 
Eine gute Ventrikelfunktion ist eine wesentliche Voraussetzung für ein gutes klinisches 
Ergebnis der Fontan-Operation. Frühere Studien haben gezeigt, dass die Funktion des 
Systemventrikels die Morbidität und die Mortalität nach der Fontan-Operation akut und im 
Langzeitverlauf wesentlich beeinflusst 32-34.  
Bei dem HLHS besteht die Besonderheit, dass der RV als Systemventrikel fungiert, eine 
Aufgabe, für der er eigentlich nicht angelegt ist. Der LV ist nur rudimentär vorhanden und 
trägt nicht zum Herzzeitvolumen bei. Je nach anatomischer HLHS-Subgruppe ist er 
unterschiedlich groß ausgebildet. In der Literatur gibt es widersprüchliche Hinweise darauf, 
ob ein rudimentärer LV die Pumpfunktion des rechten Systemventrikels beeinträchtigt35,36.  
Daher lautet die Hypothese dieser prospektiven Arbeit: Beim HLHS wird die globale und 
regionale Funktion des RV um so stärker negativ beeinflusst, je größer der rudimentäre LV 
ist. Es ergeben sich die folgenden spezifischen Fragestellungen: 1. Inwieweit wird die 
regionale und globale RV-Funktion durch einen rudimentären LV beeinflusst? 2. Bestehen 
hinsichtlich der Funktion Unterschiede zwischen den  einzelnen  anatomischen Subgruppen 
des HLHS? 3. Sind die erhobenen Daten geeignet, dass herzfehlerspezifische 
Referenzwerte (Perzentilenkurven) erstellt werden können?  
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2 Patienten und Methoden 
2.1 Patientenkollektiv 
Im Rahmen dieser prospektiven Studie wurden insgesamt 63 Patienten mit HLHS im 
Zeitraum von Dezember 2005 bis November 2010 mittels kardialer MRT in der Klinik für 
angeborene Herzfehler und Kinderkardiologie des Universitätsklinikums Schleswig-
Holstein am Campus Kiel untersucht. Alle Patienten erhielten während der Norwood-
Operation einen BT-Shunt, der während der Hemi-Fontan-Operation wieder entfernt 
wurde. Keiner der Patienten erhielt einen Sano-Shunt in der ersten palliativen Operation 
und keiner der Patienten erhielt eine Glenn-Anastomose während des zweiten Schrittes der 
operativen Palliativtherapie. Zum Zeitpunkt der Untersuchung befanden sich alle Patenten 
im Fontankreislauf. Kein Patient befand sich zum Zeitpunkt der Untersuchung in der 
„failing“-Fontan-Situation. 
35 Patienten wiesen bei der MRT-Untersuchung eine offene Fenestration auf und 28 
Patienten hatten eine bereits verschlossene Fenestration, die sich entweder spontan 
verschlossen hatte oder interventionell verschlossen wurde. Wir haben die Patienten in zwei 
unterschiedliche Gruppen eingeteilt. Zum einen hatten wir die Patienten dahingehend 
unterschieden, ob sie einen LV (MS/AA, MS/AS, MA/AS) oder keinen LV (MA/AA) 
haben. Des Weiteren wurden alle vier anatomischen Subgruppen gegenübergestellt und 
miteinander verglichen (MA/AA, MA/AS, MS/AA, MS/AS).  
Alle Patienten mit HLHS durchlaufen in unserer Klinik ein umfangreiches 
Nachsorgeprogramm, in dem regelmäßig körperliche Untersuchungen, 
Herzkatheteruntersuchungen, Echokardiographie, kardiale MRT und psychomotorische 
Untersuchungen vorgenommen werden. 
Für die Untersuchungen der HLHS-Patienten mittels MRT lag ein genehmigter Antrag der 




Alle Patienten mit HLHS wurden in einem 3-Tesla-MR-Tomographen (Achieva 3.0T 
Philips Healthcare, Best, Niederlande) untersucht. Die Akquisition der Bilder erfolgte mit 
Gradienten-Echo-Cine-Sequenzen mit folgenden Parametern: 25-30 Phasen mit einer 
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Schichtdicke von 5 mm, einer Matrix von 240x260 mm und folgenden Parametern 
TR/TE/α =1,1/1,6/60°. Die Gradienten-Echo-Cine-Sequenzen eines Patienten enthielten ca. 
10-20 Schichten. Die Anzahl der Schichten bezieht sich auf die Gesamtgröße des Herzens, 
da das gesamte Herz innerhalb der MRT-Untersuchung Schicht für Schicht aufgenommen 














Abb. 5: Schematische Darstellung der Schichteinteilung des Herzens 
 
 
Durch die Schichteinteilung des Herzens mit einer bestimmten Schichtdicke ist es möglich, 
das Herz gleichmäßig mit der MRT darzustellen. Da das Herz kein statisches Organ ist, 
sondern sich in regelmäßiger Bewegung durch die maximale Kontraktion (Systole) und die 
maximale Ausdehnung (Diastole) des Myokards befindet, ist es notwendig, die Phasen der 
Herzbewegung ebenfalls in der MRT-Darstellung zu berücksichtigen. 
 
Die Abbildung 6 zeigt eine Darstellungsübersicht von dem Arbeitsfenster der ViewForum. 
Man sieht in der linken Spalte die Menüpunkte und die schematische Übersicht der 
Schichten und Phasen des Herzens (roter Pfeil): Die Ordinate gibt die Anzahl der Schichten 
(SI) und die Abszisse die Anzahl der Phasen (PH) der Herzbewegung wieder. Die grau 
markierten Felder sind die ausgewerteten Schichten in der Endsystole (Phase 10) und in der 







SD = Schichtdicke 
Volumen = SD x endo- bzw. epikardialer Fläche 
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Patienten in der kurzen Achse, die für die Auswertung der regionalen rechtsventrikulären 
Funktionsanalyse verwendet wurden. 
     
 
 
Abb. 6: Darstellungsübersicht der Auswertung eines MRT-Datensatzes für die 
regionale rechtsventrikuläre Funktion. Hier ist ein HLHS-Patienten mit der 
anatomischen Subgruppe MS/AS; rotes Kästchen: Systole; grünes Kästchen: 




Die Abbildung 7 zeigt die visuelle Darstellungsweise der MRT-Datensätze. Zu sehen ist 
das Ergebnis einer Cine-Messung in der kurzen Achse. Mit dieser Messung wird das Herz 

















Abb. 7: MRT-Datensatz in der kurzen Achse: Alle Phasen der Herzbewegung in 
Phase 7 
 
Die Vitalparameter wie Herzfrequenz, Atemfrequenz, periphere Sauerstoffsättigung, 
Blutdruck und EKG wurden mittels Monitoring (MRI Monitor, Invivo Healthcare, 
Chalfont St. Giles, Großbritanien) während der gesamten Untersuchungsdauer überwacht. 
Die kardialen MRT-Untersuchungen wurden nicht in Atemanhaltetechnik, sondern in 
Spontanatmung vorgenommen. Um die Inspirations-und Expirationsbewegungen während 
der Untersuchung zu berücksichtigen, wurde bei allen Patienten ein Atemsensor verwendet. 
Alle Patienten wurden in Sedierung durch Propofol (1%) und Midazolam untersucht. 
 
2.2.2 Datenanalyse 
Es lagen MRT-Datensätze von 63 Patienten vor. Für die Auswertung der Daten wurde die 




2.2.2.1 Globale Funktionsanalyse des rechten Ventrikels 
Für die Ermittlung der globalen Funktion des RV diente die Messung des enddiastolischen 
(EDV), endsystolischen Volumens (ESV) sowie die Bestimmung der Ejektionsfraktion 
(EF), der myokardialen Masse und des Cardiac Index (CI). Hierzu wurden dynamische 
Schnittbilder in der kurzen Herzachse verwendet. Dabei wurden die Endo- und 
Epikardgrenzen in Endsystole und Enddiastole sowie die Trabekel manuell in allen 
Schichten nachgezeichnet. Als Endsystole wurde die Phase mit dem kleinsten 
Ventrikelkavum während der Kontraktion gewählt, als Enddiastole die Phase mit dem 
größten Ventrikelkavum.  
Falls ein rudimentärer LV vorhanden war, wurde des Septum als Hinterwand des RV 
definiert, da der RV als Systemventrikel bei Patienten mit HLHS angesehen wird, im 


































Abb. 8: Kurze Achse des RV in der Enddiastole; Anatomie: MS/AS  













   
Abb. 9: Kurze Achse eines RV in der Endsystole; Anatomie: MS/AS (gelb: 
Endokardlinie; blau: Epikardlinie; violett: Trabekel, weißer Pfleil: LV) 
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Die Bestimmung der Gesamtvolumina des EDV und des ESV erfolgt durch die 
Summierung der Einzelvolumina aller markierten Schichten jeweils in der Phase der 
Enddiastole und in der Phase der Endsystole.  
Ähnlich funktioniert auch die Ermittlung der Myokardmasse des RV. Durch das zusätzliche 
Markieren der Epikardlinie in der Enddiastole kann die Myokardmasse quantifiziert 
werden. Auch hier wird die Summation aller markierten Schichten, in denen zugleich das 
Endokard und das Epikard vorkommen, genutzt, um die Masse des Ventrikels zu 
bestimmen.  
Als EF bezeichnet man die Anteil des vom  Herzen  während der Systole 
ausgeworfenen Blutes, also des Schlagvolumens, im Verhältnis vom EDV. Die 
Ejektionsfraktion ist ein Maß für die globale systolische Funktion. Das Ergebnis wird mit 
100 multipliziert, um die prozentuale EF zu erhalten. Das Schlagvolumen (SV) kann durch 
die Subtraktion des ESV vom EDV berechnet werden und wird in ml angegeben.  
 
Der CI ist der Quotient aus Herzminutenvolumen (HMV) und Körperoberfläche bzw. ist 
der Quotient aus Cardiac Output und der Körperoberfläche. Die Einheit ist [l/min/m²]. 
Der Cardiac Output ist das Produkt aus SV und Herzfrequenz (HF) (Abbildung 10). 
 
  Abb. 10: Berechnung des Cardiac Index 
 
Alle Parameter wurden auf die Körperoberfläche (KOF) und auf das Körpergewicht (KG) 
normiert.  
 
2.2.2.2 Regionale Funktionsanalyse des rechten Ventrikels 
Zur Quantifizierung der regionalen Funktion des RV wurden die drei folgenden Parameter 
bestimmt: die regionale Wandbewegung, die regionale Wanddicke sowie die regionale 
Wandverdickung. In der Literatur werden diese Parameter oft für die Einschätzung einer 
ventrikulären Dysfunktion genutzt 37-39. Zunächst wurden diese Variablen für die 
Quantifizierung der linksventrikulären Funktion, z.B. nach Verschluss der Koronararterien, 






verwendet 40-42. Doch auch für die Evaluation weiterer Krankheitsbilder, wie z.B. für die 
hypertrophe Kardiomyopathie 39 oder auch für die Quantifizierung der ventrikulären 
Geometrie nach der Hemi-Fontan-Operation oder nach der Fontan-Operation 43, 44 wurden 
diese Messwerte untersucht. Zusätzlich wird die MRT in der Literatur als eine sehr gute 
Methode angesehen, die sich für die regionale ventrikuläre Funktionsanalyse hervorragend 
eignet 37, 38, 40, 45. 
  
Es wurden, wie auch bei der globalen rechtsventrikulären Funktion, die Enddiastole und die 
Endsystole gewählt. Hierfür wurden ebenfalls dynamische Schnittbilder in der kurzen 
Achse verwendet. Die Endokardlinie wurde zunächst in ihrer größten Ausdehnung 
(Enddiastole) eingezeichnet und der Verlauf aller Punkte auf der Linie wurde bis zur 
maximalen Kontraktion (Endsystole) verfolgt. Dann wurde die Endokardlinie im Gegensatz 
zur globalen Funktionsanalyse entlang der soliden Myokardlinie ohne Berücksichtigung an 
den angrenzenden Trabekel eingezeichnet. 
Für die Bestimmung der regionalen Wandverdickung, der regionalen Wanddicke sowie der 
regionalen Wandbewegung wurde der RV in vier Segmente eingeteilt. Die Segmentierung 
orientierte sich an anatomischen Grenzen. Die vier Segmente beschreiben folgende 
Segmentierung: Segment 1 = Septum bzw. freie RV-Hinterwand, wenn kein LV 
vorhanden; Segment 2 = inferiores Myokard; Segment 3 = anterior; Segment 4 = 
superior/RVOT (= rechtsventrikulärer Ausflusstrakt), wobei lediglich die Segmente 1 und 3 
für die regionale Funktionsanalyse des RV genutzt wurden, um eine gegenseitige 











     
 
 
    
Abb. 11: Kurze Achse: Segmentierung des RV in vier Segmente in der Enddiastole; 














   
Abb. 12:  Kurze Achse: Segementierung des RV in vier Segmente in der 
 Endsystole; Anatomie MA/AA; (gelb: Endokardlinie; blau: Epikardlinie; 





Für die Quantifizierung der regionalen Funktion des RV wurden die vier basalsten 
Schichten in der enddiastolischen und endsystolischen Phase verwendet. Bei Patienten, die 
einen LV aufwiesen, wurden nur die Schichten verwendet, in denen ein LV mit 
Vorhandensein eines Kavums klar definiert werden konnte. Für die Darstellung der 
regionalen Funktion wurden die drei folgenden Parameter analysiert: 
 
1.  Die Wandbewegung: Das ist die Auslenkung der Endokardlinie von der Enddiastole 
zur Endsystole in mm. Die Abbildung 13 verdeutlicht schematisch die 
Wandbewegung. 
2.  Die Wanddicke: Sie beschreibt den Abstand zweier Punkte, die zum einen auf der 
Endokardlinie und zum anderen auf der Epikardlinie direkt gegenüber liegen. Die 
Wanddicke wird enddiastolisch in mm wiedergeben. 



















Abb. 13: Schematische Darstellung der Wandbewegung von der Enddiastole und bis zur 
Endsystole (gelbe Linie: Endokard; blaue Linie: Epikard; violett: 
Segmentierung;  Pfeile: Auslenkung des Endokards; Segmentierung: 1 = 
septale Wand bzw. freie Wand, falls kein rudimentärer LV vorhanden ist,  
 2 = inferiore Wand, 3 = anteriore Wand, 4 = superiore Wand) 
 
In der anschließenden Analyse der Daten wurden die Werte der vier basalsten Schichten 
aus den kardialen MRT-Aufnahmen für die Ermittlung des Mittelwertes der regionalen 
Wandverdickung, der regionalen diastolischen Wanddicke und der regionalen 
Wandbewegung für die Segmente 1 und 3 für jeden einzelnen Patienten ermittelt. Alle drei 
Parameter wurden auf die Körperoberfläche normiert.  
 
2.3 Herzfehlerspezifische Referenzwerte 
Für die Erhebung von herzfehlerspezifischen Referenzwerten für Patienten mit HLHS 
wurde die LMS-Methode nach Cole und Green verwendet 46, 47. Die graphische Darstellung 
erfolgte anhand von Perzentilenkurven. Die LMS-Methode basiert auf den drei Parametern 
L (Box-Cox-Transformation), M (Median) und S (Variationskoeffizient bzw. 
Standardabweichung). Die Funktionen der drei Parameter beschreiben die Verteilung der 











Alter beim MRT-Scan. Über die Variation der zu erwartenden Anzahl an Freiheitsgraden 
werden die Funktionen von L, M und S optimiert und geglättet.  
L, M, und S sind die Basis der Perzentilenberechnungen. L, M und S werden alterspezifisch 
berechnet. Die zu beurteilenden Variablen sind die rechtsventrikuläre Masse, die 
rechtsventrikuläre EF, das rechtsventrikuläre EDV und das ESV sowie der CI des RV. 
Diese Variablen wurden auf die Körperoberfläche und das Körpergewicht normiert. Die 
Normalverteilung der Perzentilen ist von 5 % bis 95 % angegeben. Für die Erhebung der 
Referenzwerte wurden vier Patienten aufgrund der Streuung des Alters beim MRT-Scan 
ausgeschlossen.  
2.4  Statistische Methoden 
Die Daten wurden in einer EXCEL-Tabelle (Microsoft, Seattle, Vereinigte Staaten) erfasst. 
Die statistische Analyse erfolgte mit den Statistikprogrammen SPSS (Version 18, IBM, 
Armonk, Vereinigte Staaten) und mit dem Programm R (GNU Project, Auckland, 
Neuseeland). 
Für die Beschreibung der Messwerte wurden die folgenden Maßzahlen nach den Subtypen 
getrennt (zwei bzw. vier Untergruppen) berechnet: Minimum, Maximum, Mittelwert, 
Standardabweichung, Median und die Quartile. Für die graphische Darstellung wurden 
Box-Whisker-Plots gewählt. 
Da die Verteilung der Messwerte in den Untergruppen vielfach signifikante Abweichungen 
von dem Modell einer Normalverteilung aufwies (Kolmogorov-Smirnov-Test), erfolgte der 
Vergleich mit dem U-Test nach Mann-Whitney-Wilcoxon für zwei Gruppen, ohne LV vs. 
residual LV, bzw. mit der Rangvarianzanalyse nach Kruskal-Wallis für drei Gruppen. Da 
der Subtyp MA/AS mit nur 5 Fällen auftrat, wurde diese Gruppe bei dem statistischen 
Vergleich nicht berücksichtigt. Für alle Tests wurde ein einheitliches Signifikanzniveau 
von 5% angenommen. 
Referenzkurven zu den Messwerten für das Alter wurden für die beiden Geschlechter 
getrennt nach dem LMS-Verfahren von Cole und Green 46, 47 mit Prozeduren aus dem 
VGAM-Paket in R geschätzt. Diese Methode ermöglicht die Kennzeichnung einer 
altersabhängigen Verteilung (Quantile) von Messwerten in einem Regressionsansatz durch 
drei Komponenten: den Median (M), den Variationskoeffizienten (S) und die Schiefe der 
Verteilung, welche durch einen exponentiellen Faktor (L) nach einer Box-Cox-
Transformation erfasst werden kann. 
 23 
Der Zusammenhang ausgewählter Messwerte untereinander wurde mit dem 




3.1 HLHS-Patientencharakteristika  
Das mediane Alter bei dem Abschluss der palliativen Korrektur betrug 2,4 (0,9-5,4) Jahre 
und das Alter im Median während der MRT-Untersuchung war 5,7 (2,3-17,8) Jahre. Bei 40 
Patienten lag ein rudimentärer LV vor. Innerhalb dieser Patientengruppe wiesen 19 
Patienten die anatomische Subgruppe Mitralstenose/Aortenstenose (MS/AS) auf, 16 die 
Subgruppe Mitralstenose/Aortenatresie (MS/AA) und fünf die Subgruppe  
Mitralatresie/Aortenstenose (MA/AS). Bei 23 Patienten war kein LV vorhanden. Diese 
Patientengruppe ist als anatomische Subgruppe Mitralatresie/Aortenatresie (MA/AA) 












         Abb. 14: Grafische Darstellung der Verteilung der anatomischen Subgruppen  
 
 
Die Geschlechterverteilung des Patientenkollektivs zeigte ein Verhältnis von 67 % 







Die HLHS-Patienten ohne LV und die Patienten mit LV wurden gegenübergestellt und 
miteinander für das Alter beim MRT-Scan, das Gewicht, die Größe und die 
Körperoberfläche verglichen (Tabelle 2). Es wurden der Mittelwert, die 









Tab. 2: Deskriptive Beschreibung der HLHS-Patienten ohne und mit LV 
 
Hinsichtlich der anatomischen Subgruppen wurden ebenfalls das Gewicht, die Größe, die 
Körperoberfläche und das Alter beim MRT-Scan miteinander verglichen (siehe Tabelle 3). 
Es wurden der Mittelwert, die Standardabweichung, das Minimum und das Maximum der 














Tab. 3: Deskriptive Beschreibung der anatomischen Subgruppen 
 
Alter beim MRT-Scan 
[Jahre]
23 5,73 2,65 2,33 11,78
Gewicht [kg] 23 20,67 10,23 12,00 49,00
Größe [cm] 23 111,57 19,08 88,00 158,00
Körperoberfläche [m!] 23 ,79 ,25 ,55 1,47
Alter beim MRT-Scan 
[Jahre]
5 8,30 5,32 4,12 14,23
Gewicht [kg] 5 27,20 12,15 18,00 41,00
Grösse [cm] 5 126,60 24,15 107,00 154,00
Körperoberfläche [m!] 5 ,97 ,31 ,73 1,32
Alter beim MRT-Scan 
[Jahre]
16 6,20 2,39 3,39 11,19
Gewicht [kg] 16 20,00 6,04 12,50 35,00
Grösse [cm] 16 113,19 14,04 93,00 143,00
Körperoberfläche [m!] 16 ,79 ,17 ,57 1,18
Alter beim MRT-Scan 
[Jahre]
19 7,38 3,78 3,38 17,78
Gewicht [kg] 19 25,46 14,19 13,00 73,00
Grösse [cm] 19 119,89 20,50 94,00 171,00

















Die MRT-Untersuchungen wurden für die Erhebungen der Daten und für die Analyse der 
globalen und regionalen rechtsventrikulären Funktion genutzt. Die Inter- und 
Intraobservervariabilität betrugen 4 % - 9 % bzw. 3 % - 9 %. 
 
3.3 Globale rechtsventrikuläre Funktion 
In der Tabelle 4 sind die Parameter der globalen rechtsventrikulären Funktion der HLHS-
Patienten ohne LV und mit LV bezüglich der Ejektionsfraktion, der Herzfrequenz, des 
Cardiac Index und der linksventrikulären Masse wiedergegeben. Es wurden der Mittelwert, 
die Standardabweichung, das Minimum und das Maximum der einzelnen Patientengruppen 
angegeben. Weitere Informationen über das enddiastolische und endsystolische Volumen 








Tab 4: Globale rechtsventrikuläre Funktion: HLHS-Patienten ohne LV und mit LV. 
  Die Herzfrequenz wird in Schlägen pro Minute angegeben. 
 
In der Tabelle 5 werden die Daten bezüglich der rechtsventrikulären Ejektionsfraktion, der 
Herzfrequenz und des Cardiac Index für die anatomischen Subgruppen dargestellt. Es 
wurden der Mittelwert, die Standardabweichung, das Minimum und das Maximum der 











Ejektionsfraktion des RV [%] 23 53,29 8,55 38,20 72,90
Herzfrequenz [b/min] 23 81,52 13,67 55,00 121,00
ohne LV
Cardiac Index des RV 
[ml/m!/min]
23 3,38 ,80 2,18 4,92
endsystolisches Volumen des 23 38,55 12,78 16,80 65,62Ejektionfraktion des RV [%] 40 52,57 10,35 21,60 67,90
Herzfrequenz [b/min] 40 75,33 17,58 41,00 121,00
mit LV
Cardiac Index des RV 
[ml/m!/min]
















Tab. 5: Globale rechtsventrikuläre Funktion: alle anatomischen Subgruppen beim  
  HLHS. Die Herzfrequenz wird in Schlägen pro Minute angegeben. 
 
3.3.1.1 Die rechtsventrikuläre Ejektionsfraktion 
Die rechtsventrikuläre Ejektionsfraktion bei Patienten mit einem LV und Patienten ohne 
LV wird in der Abbildung 15 gezeigt. Die Ejektionsfraktion ist nicht signifikant 
unterschiedlich.  
Innerhalb der anatomischen Subgruppen ist mit einem p = 0,981 auch kein signifikanter 
Unterschied für die rechtsventrikuläre Ejektionsfraktion vorhanden. Die Abbildung 16 stellt 












Ejektionsfraktion des RV [%] 23 53,29 8,55 38,20 72,90
Herzfrequenz [b/min] 23 81,52 13,67 55,00 121,00
Schlagvolumen des RV 23 41,50 7,13 28,72 54,42Cardiac Index des RV 





Ejektionsfraktion des RV [%] 16 51,94 12,25 21,60 67,90
Herzfrequenz [b/min] 16 79,44 19,20 41,00 121,00
Schlagvolumen des RV 16 36,87 10,39 18,89 54,78Cardiac Index des RV 
[ml/m!/min]
16 2,93 1,08 1,00 5,53
MS/AA
MA/AS Ejektionsfraktion des RV [%] 5 55,42 7,38 45,90 63,60
Herzfrequenz [b/min] 5 66,00 19,80 45,00 87,00
Schlagvolume des RV normiert 5 42,54 5,99 33,75 47,99Cardiac Index   
[ml/m!/min]
5 2,84 1,03 1,59 4,18
MS/AS Ejektionsfraktion des RV [%] 19 52,35 9,60 31,70 66,00
Herzfrequenz [b/min] 19 74,32 15,34 41,00 99,00
Cardiac Index des RV 
[ml/m!/min]




















Abb. 15: Ejektionsfraktion des RV [%] für Patienten ohne LV und mit LV; ns = nicht 















Abb. 16:  Ejektionsfraktion des RV [%] für die anatomischen Subgruppen; ns = nicht 
signifikant; p = 0,981 
 














p = ns 
 





p = ns 
 





3.3.1.2 Der rechtsventrikuläre Cardiac Index 
Der Cardiac Index ist zwischen Patienten mit einem LV und Patienten ohne LV signifikant 
unterschiedlich. Zwischen den anatomischen Subgruppen ist auch ein signifikanter 
Unterschied vorhanden (Abbildungen 17 und 18). Bezüglich dieses Ergebnisses ist es 
relevant, auf die Herzfrequenz zu schauen, da der Cardiac Index abhängig von der 
Herzfrequenz ist. Die Herzfrequenz ist weder bei den anatomischen Subgruppen (p = 
0,529) noch zwischen den Patienten ohne LV und mit einem LV (p = 0,239) signifikant 
unterschiedlich. Dadurch kann ein evt. Einfluss hinsichtlich eines signifikanten 



























ohne LV mit LV  
   
   
   
   
   
















p < 0,05 
 

















 Abb. 18: Cardiac Index des RV [l/min/m²] für alle anatomischen Subgruppen 
 
3.3.1.3 Linksventrikuläre Masse 
Die linksventrikuläre Masse wurde innerhalb der anatomischen Subgruppen miteinander 
verglichen. Die Tabelle 6 stellt die Werte der linksventrikulären Masse normiert auf die 















Tab. 6: Vergleich aller anatomischen Subgruppen hinsichtlich der linksventrikulären 






Masse des LV 
normiert auf die 
Körperoberfläche 
[g/m!]
0 . . . .
Wandverdickung 23 ,55 ,29 ,03 1,28M sse des LV 
normiert auf die 
Körperoberfläche 
[g/m!]
5 9,30 3,31 5,33 12,25MA/AS
Masse des LV 
normiert auf die 
Körperoberfläche 
[g/m!]
16 10,94 10,13 2,34 35,37MS/AA
Masse des LV 
normiert auf die 
Körperoberfläche 
[g/m!]
19 10,62 5,65 2,60 19,80MS/AS






p < 0,05 
 







Für die Masse des LV gibt es keinen signifikanten Unterschied zwischen den Subgruppen  
(p = 0,466). Die Subgruppe MA/AA wurde hier nicht berücksichtigt. 
 
3.3.2 Regionale rechtsventrikuläre Funktion 
Die Tabelle 7 zeigt die Parameter der rechtsventrikulären Funktion für Patienten ohne einen 
rudimentären LV. Die Tabelle 7 beinhaltet die Werte für die Wandverdickung, 
Wandbewegung und diastolische Wanddicke jeweils für die septalen und anterioren 
Segmente. Es wurden in allen folgenden Tabellen jeweils der Mittelwert, die 
Standardabweichung, das Minimum und das Maximum angegeben. Eine weiterführende 



















Tab. 7: Regionale rechtsventrikuläre Funktion für die HLHS-Patienten ohne LV und mit 
LV. Seg1 = Segment 1; Seg3 = Segment 3 
 
Die Abbildungen 19 und 20 zeigen die Ergebnisse für die septale und anteriore 
Wandbewegung zwischen HLHS-Patienten ohne einen LV und HLHS-Patienten mit einem 




ohne LV W ndverdicku g des 
RV Seg1 [%]
,55 ,29 ,03 1,28
Wandverdickung des 
RV Seg3 [%]
23 ,74 ,32 ,23 1,43
Wandbewegung des RV 
Seg1 [mm]
23 7,07 1,94 3,43 12,15
Wandbewegung des RV 
Seg3 [mm]
23 4,17 1,14 2,48 6,98
diastolische Wanddicke 
des RV Seg1 [mm]
23 6,08 2,13 2,65 12,60
diastolische Wanddicke 
des RV Seg3 [mm]
23 5,66 2,16 3,03 12,08
Verhältnis der 23 1,11 ,27 ,70 1,71mit LV Wandverdickung des 
RV Seg1 [%]
40 ,23 , 6 -,13 ,07
Wandverdickung des 
RV Seg3 [%]
40 ,52 ,28 ,00 1,20
Wandbewegung des RV 
Seg1 [mm]
40 4,79 1,60 2,35 8,63
Wandbewegung des RV 
Seg3 [mm]
40 3,46 ,93 1,70 5,43
diastolische Wanddicke 
des RV Seg1 [mm]
40 5,84 1,83 2,10 11,75
diastolische Wanddicke 
des RV Seg3 [mm]







LV. Bei dem Segment 1 (septales Segment) und bei dem Segment 3 (anteriores Segment) 




























Abb. 20: Wandbewegung des RV im Segment 3 [mm] für Patienten ohne LV und mit 
LV 
 
Die Abbildungen 21 und 22 zeigen die Ergebnisse für die septale und anteriore diastolische 
Wanddicke zwischen HLHS-Patienten ohne einen LV und HLHS-Patienten mit einem LV. 
ohne LV mit LV    
   
   
   
   




















p < 0,05 
 
n = 23 
 






ohne LV mit LV 
   
   
   
   
   



















]! p < 0,05 
 




















Abb. 21: Diastolische Wanddicke des RV im Segment 1 [mm] für Patienten ohne LV 














Abb. 22: Diastolische Wanddicke des RV im Segment 3 [mm] für Patienten ohne LV 
und mit LV; ns = nicht signifikant; p = 0,684 
 
Die Abbildungen 23 und 24 zeigen die Ergebnisse für die septale und anteriore 
Wandverdickung zwischen HLHS-Patienten ohne LV und HLHS-Patienten mit LV.  
ohne LV mit LV    
   
   
   
   



















p = ns 
n = 23 n = 40 
  
 
p = ns 





Der p-Wert ist jeweils bei Segment 1 (septales Segment) und bei Segment 3 (anteriores 




























Abb. 24: Wandverdickung des RV im Segment 3 [%] für Patienten ohne LV und mit 
LV 
 
Die Tabellen 8 bis 10 und die dazugehörigen Abbildungen zeigen jeweils den Vergleich der 
anatomischen Subgruppen für die regionale Wandbewegung, die regionale diastolische 
ohne LV mit LV    
   
   
   
   




















p < 0,05 
 





p < 0,05 
 




Wanddicke und die regionale Wandverdickung. Weitere Informationen finden sich im 
Anhang. 
 
Die Tabelle 8 zeigt den Vergleich der anatomischen Subgruppen für die regionale 






Tab. 8: Vergleich der regionalen Wandbewegung in den Segmenten 1 und 3 für alle  




Zwischen den anatomischen Subgruppen gibt es für die septale Wandbewegung einen 
signifikanten Unterschied. Die Patienten mit MA/AA haben eine bessere Wandbewegung 
in diesem Bereich als die anderen Subgruppen. Für die anteriore Wandbewegung gibt es 
keinen signifikanten Unterschied zwischen den Gruppen (p = 0,061). 













23 7,07 1,94 3,43 12,15
Wandbewegung des 
RV Seg3 [mm]
23 4,17 1,14 2,48 6,98
Wandverdickung des 5 ,42 ,25 ,00 ,63b wegung des 
RV Seg1 [mm]
4,98 1,93 3,35 8,15
Wandbewegung des 
RV Seg3 [mm]
5 3,98 ,84 2,88 4,85
diastolische Wanddicke 5 5,54 1,10 4,28 7,18
MA/AS
W ndbewegung es 
RV Seg1 [mm]
16 ,0 ,46 2,50 , 0
Wandbewegung des 
RV Seg3 [mm]
16 3,45 ,93 1,70 5,43
MS/AA
Masse des LV normiert 19 10,62 5,65 2,60 19,80MS/AS W ndbewegung des 
RV Seg1 [mm]
4,53 1, 7 ,35 8,63
Wandbewegung des 
RV Seg3 [mm]





























Abb. 26: Wandbewegung des RV im Segment 3 [mm] für alle anatomischen 
Subgruppen; ns = nicht signifikant; p = 0,061 
 
Die Tabelle 9 zeigt den Vergleich der anatomischen Subgruppen bezüglich der regionalen 
diastolischen Wanddicke in den septalen (Segment 1) und anterioren (Segment 3) 
Bereichen. 
MA/AA MA/AS MS/AA MS/AS    
   
   
   
   



















]! p = ns 
 






p < 0,05 
 













Tab. 9: Vergleich der regionalen diastolischen Wanddicke in den Segmenten 1 und 3 
  für alle anatomischen Subgruppen [mm]. Seg1 = Segment 1; Seg3 = Segment 3 
 
Die diastolische Wanddicke im Segment 1 und im Segment 3 ist mit einem p = 0.48 
(Segment 1) und mit einem p = 0,85 (Segment 3) nicht signifikant unterschiedlich zwischen 
den anatomischen Subgruppen. Die Ergebnisse der diastolischen Wanddicke werden in den 













Abb. 27: Diastolische Wanddicke des RV im Segment 1 [mm] für alle anatomischen 






des RV Seg1 [mm]
23 6,08 2,13 2,65 12,60
diastolische Wanddicke 
des RV Seg3 [mm]
23 5,66 2,16 3,03 12,08
diastolische Wanddicke 
des RV Seg1 [mm]
5 5,54 1,10 4,28 7,18
diastolische Wanddicke 
des RV Seg3 [mm]
5 5,79 ,76 4,70 6,70
MA/AS
diastolische Wanddicke 
des RV Seg1 [mm]
16 5,39 1,57 2,10 8,40
diastolische Wanddicke 
des RV Seg3 [mm]
16 5,61 2,01 3,20 9,43
MS/AA
diastolische Wanddicke 
des RV Seg1 [mm]
19 6,29 2,12 3,70 11,75
diastolische Wanddicke 
des RV Seg3 [mm]
19 6,18 2,72 3,60 14,40
Verhältnis der 19 1,08 ,29 ,62 1,57
MS/AS
MA/AA MA/AS MS/AA MS/AS    
   
   
   
   



















p = ns 
 
















Abb. 28: Diastolische Wanddicke des RV im Segment 3 [mm] für alle anatomischen 
Subgruppen; ns = nicht signifikant; p = 0,847 
 
Der Vergleich zwischen den anatomischen Subgruppen für die regionale Wandverdickung 





Tab. 10: Vergleich der regionalen Wandverdickung in den Segmenten 1 und 3 für alle 






Masse des LV 0 . . . .Wandverdickung des 
RV Seg1 [%]
23 ,55 ,29 ,03 1,28
Wandverdickung des 
RV Seg3 [%]
23 ,74 ,32 ,23 1,43
Wandverdickung des 
RV Seg1 [%]
5 ,40 ,49 -,13 1,07
Wandverdickung des 
RV Seg3 [%]




16 ,16 ,15 -,08 ,50
Wandverdickung des 
RV Seg3 [%]
16 ,55 ,29 ,15 1,20
MS/AA
Masse des LV 19 10,62 5,65 2,60 19,80MS/AS W ndverdickung des 
RV Seg1 [%]
,25 ,24 -,1 ,90
Wandverdickung des 
RV Seg3 [%]
19 ,52 ,28 ,13 1,10
Wandbewegung des 19 4,53 1,67 2,35 8,63
MA/AA MA/AS MS/AA MS/AS    
   
   
   
   


















]! p = ns 
 





Im Vergleich zu der Wandverdickung im Segment 1 zeigt sich ein signifikanter 
Unterschied  innerhalb der anatomischen Subgruppen. Die Wandverdickung für das 
Segment 3 ist nicht signifikant unterschiedlich. Der p-Wert ist mit 0,62 angegeben 




























Abb. 30: Wandverdickung des RV im Segment 3 [%] für alle anatomischen 
Subgruppen; ns = nicht signifikant; p = 0,062 
n = 23 n = 5 n = 16 n = 19 
MA/AA MA/AS MS/AA MS/AS    
   
   
   
   



















]! p < 0,05 
 
n = 23 n = 5 n = 16 n = 19 
 
 
p = ns 
 
n = 23 n = 5 n = 16 n = 19 
 




3.4 Globale Funktion in Abhängigkeit von der Größe des LV 
Die Abbildungen 31 und 32 zeigen die Korrelationen der rechtsventrikulären 
Ejektionsfraktion und des rechtsventrikulären Cardiac Index in Bezug auf die Masse des 
LV. Es wurden alle anatomischen Subgruppen mit einem LV (MA/AS, MS/AA, MS/AS) 
einbezogen, so dass die Rangkorrelation nach Spearman 40 HLHS-Patienten betrachtete. 
 
Die Abbildung 31 veranschaulicht graphisch die Korrelation zwischen der 
Ejektionsfraktion des RV gegenüber der indizierten linksventrikulären Masse. Auf der 
Ordinate ist die Ejektionsfraktion des RV in [%] und auf der Abszisse die Masse des LV, 
die durch die Körperoberfläche normiert ist [g/m2], dargestellt. Der Korrelationskoeffizient 
ist r = 0,317 und die Korrelation ist mit einem p < 0,05 signifikant. 
 
Abb. 31: Korrelation zwischen Ejektionsfraktion des RV [%] und LV-Masse [g/m2]; 
Korrelationskoeffizient r = 0,317; p = 0,047 
 
Die Abbildung 32 stellt die Korrelation zwischen dem Cardiac Index des RV und der 
linksventrikulären Masse dar. Der Cardiac Index ist auf der Ordinate und die Masse des LV 
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ist auf der Abszisse aufgetragen. Die Masse des LV ist durch die Körperoberfläche 
normiert. 
Innerhalb dieser Korrelation zeigt sich ein Korrelationskoeffizient von r = 0,053 und ein  
p = 0,78, so dass die Korrelation nicht signifikant ist.  
 
 
Abb. 32: Korrelation zwischen Cardiac Index des RV [l/min/m2] und LV-Masse 











3.5 Herzfehlerspezifische Referenzwerte 
Es wurden die Daten von 59 HLHS-Patienten für die Erhebung von krankheitsspezifischen 
Referenzwerten genutzt und in Perzentilenkurven dargestellt. Dafür wurde die LMS-
Methode nach Cole und Green verwendet. Die Normalverteilung der Perzentilen wurde von 
5 % bis 95 % angegeben. Die Werte bezogen sich auf das enddiastolische Volumen, auf das 
endsystolische Volumen, auf den Cardiac Index und auf die Ejektionsfraktion des RV. Das 
enddiastolische und das endsystolische Volumen wurden jeweils mit dem Körpergewicht 
und der Körperoberfläche indiziert. 
Die Abbildungen 33 und 34 zeigen die Perzentilenkurven für das enddiastolische Volumen 
und das Alter der HLHS-Patienten beim MRT-Scan. In beiden Abbildungen ist das 
indizierte enddiastolische Volumen auf der Ordinate und das Alter beim MRT-Scan auf der 
Abszisse aufgetragen. In Abb. 33 ist das enddiastolische Volumen mit der 
Körperoberfläche normiert und in Abb. 34 mit der Körpergröße. 
Die Perzentilenkurven für das rechtsventrikuläre endsystolische Volumen und das Alter 
beim MRT-Scan werden in den Abbildungen 35 und 36 gezeigt. Zunächst wurde das 
endsystolische Volumen auf die Körperoberfläche (Abb. 35) und dann auf die Körpergröße 
(Abb. 36) normiert. Das endsystolische und enddiastolische Volumen werden jeweils in 
[ml/m2] bzw. in [ml/kg] angegeben. 
Die Abbildungen 37 und 38 stellen die Perzentilenkurven für die rechtsventrikuläre 
Ejektionsfraktion (Abb. 37) und den Cardiac Index (Abb. 38) des RV bezogen auf das Alter 
beim MRT-Scan dar. Die rechtsventrikuläre Ejektionsfraktion wird in [%] und der Cardiac 
Index in [l/min/m2] wiedergegeben. 
Die Abbildungen 39 und 40 zeigen die rechtsventrikuläre Masse bezogen auf das Alter 
beim MRT-Scan. Die Abbildung 39 zeigt die rechtsventrikuläre Masse normiert auf die 
Körperoberfläche [g/m2]. Und die Abbildung 40 gibt die rechtsventrikuläre Masse normiert 















Abb. 33: Perzentilenkurve: enddiastolisches Volumen des RV durch die 
Körperoberfläche normiert [ml/m2]; Age = Alter beim MRT-Scan; Punkt 
















Abb. 34: Perzentilenkurve: enddiastolisches Volumen des RV durch das 
















Abb. 35: Perzentilenkurve: endsystolisches Volumen des RV durch die 
Körperoberfläche normiert [ml/m2]; Age = Alter beim MRT-Scan; Punkt 
()= HLHS-Patient 
Abb. 36: Perzentilenkurve: endsystolisches Volumen des RV durch das Körpergewicht 
















Abb. 37: Perzentilenkurve: Ejektionsfraktion des RV [%]; Age = Alter beim MRT-

















Abb. 38: Perzentilenkurve: Cardiac Index des RV [l/min/m2]; Age = Alter beim MRT 




Abb. 39: Perzentilenkurve: Masse des RV [g/m2]; Age = Alter beim MRT-Scan; Punkt 
  () = HLHS-Patient 
 
Abb. 40: Perzentilenkurve: Masse des RV [g/kg]; Age = Alter beim MRT-Scan; Punkt 
  () = HLHS-Patient 
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4  Diskussion 
Das hypoplastische Linksherzsyndrom gehört zu den komplexen kongenitalen Vitien, 
welches unbehandelt bereits im Säuglingsalter zum Tode führt. Innerhalb der letzten 
Jahrzehnte haben sich die therapeutischen Möglichkeiten für dieses Krankheitsbild weiter 
entwickelt, so dass über eine dreistufige operative Palliativtherapie ein Langzeitüberleben 
möglich ist 48. Dazu erfolgt in den ersten Lebenstagen die Norwood-Operation, in der vor 
allem die Neo-Aorta aus dem Pulmonalarterienstamm und der abgesetzten hypoplastischen 
Aorta mittels Patch geschaffen wird. Die Lungendurchblutung wird über eine 
Shuntverbindung zwischen der rechten Arteria subclavia und der rechten Pulmonalarterie 
(Blalock-Taussig-Shunt) oder vom rechten Ventrikel zur Pulmonalarterie (Sano-Shunt) 
sichergestellt. In den weiteren operativen Schritten zur Trennung der Kreisläufe erfolgt 
zunächst eine obere und dann eine vollständige kavo-pulmonale Anastomose, so dass das 
systemvenöse Blut passiv in die Lungenarterien fließt. In dieser sogenannten Fontan-
Zirkulation kommt dem rechten Ventrikel eine besondere Bedeutung zu, da er entgegen 
seiner ursprünglichen Funktion lebenslang den Systemkreislauf aufrechterhalten muss. Der 
linke Ventrikel trägt in der Regel nicht zum Herzzeitvolumen bei, sondern schränkt 
möglicherweise die RV-Funktion ein. Tweddell et al. vermuteten bereits 2002, dass die 
Mortalität und Morbidität von HLHS-Patienten insbesondere von der Funktion des rechten 
Ventrikels abhängt. 
Daher war es das Ziel der Arbeit, bei Kindern mit einem hypoplastischen 
Linksherzsyndrom den Einfluss eines rudimentären linken Ventrikels auf die globale und 
regionale Funktion des systemischen rechten Ventrikels mittels kardialer 
Magnetresonanztomographie zu untersuchen. Zusätzlich sollten herzfehlerspezifische 
Referenzwerte ermittelt und mögliche Unterschiede innerhalb der verschiedenen 
anatomischen Subgruppen des HLHS gemessen werden. 
 
4.1 Globale rechtsventrikuläre Funktion 
In der Literatur finden sich Hinweise dafür, dass die rechtsventrikuläre Funktion bei 
Patienten mit HLHS einen Einfluss auf die Überlebensrate im Langzeitverlauf hat 2, 49. 
Tchervenkov et al. diskutierte 2006 verschiedene Faktoren, die die globale und regionale 
rechtsventrikuläre Funktion beeinflussen könnten, wie beispielsweise Genetik, 
Operationsverfahren, Medikamente, die Dauer des Intensivaufenthalts und hämodynamisch 
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relevante Klappenvitien 50. Langzeitergebnisse unserer Klinik konnten zeigen, dass die 
rechtsventrikuläre Funktion durch einen rudimentären LV beeinflusst wird 51 und dass es 
hinsichtlich der Pumpfunktion Unterschiede zwischen den anatomischen Subgruppen des 
HLHS gibt 52. Eine exakte Quantifizierung mittels MRT wurde allerdings bisher nicht 
durchgeführt. 
 
Unsere Ergebnisse zeigen, dass es für die globale rechtsventrikuläre Funktion einen 
signifikanten Unterschied zwischen den anatomischen Subgruppen mit einem rudimentären 
LV und der Subgruppe ohne einen LV (MA/AA) gibt. Im Gruppenvergleich können wir 
bestätigen, das die anatomischen Subgruppen mit einem rudimentären LV (MS/AS, 
MS/AA, MS/AS) eine signifikant schlechtere globale Funktion hatten, als die Subgruppe 
MA/AA, bei der kein linksventrikuläres Kavum zu erkennen ist. Der Cardiac Index als ein 
Parameter für die globale Funktion ist bei Patienten ohne einen LV signifikant höher als in 
den Subgruppen mit einem LV (p < 0,05, siehe Abb. 17). Da der Cardiac Index eine 
abhängige Größe der Herzfrequenz ist, wurde auch diese untersucht. Hier fand sich kein 
signifikanter Unterschied zwischen den Gruppen.  
 
Schaut man sich die Ergebnisse für alle vier anatomischen Subgruppen an, so findet sich 
auch hier ein signifikanter Unterschied für den Cardiac Index (p < 0,05). Die Subgruppe 
MA/AA weist den höchsten Cardiac Index auf und die Subgruppe mit der größten 
durchschnittlichen LV-Masse (MS/AS) den geringsten (siehe Abb. 18).  
 
Die rechtsventrikuläre Ejektionsfraktion, als ein weiteres Kriterium für die globale 
Funktion, zeigt in dieser Arbeit keinen signifikanten Unterschied zwischen den Patienten 
mit MA/AA und den anderen drei anatomischen Subgruppen. Eine Ursache hierfür ist z.B., 
dass die Ejektionsfraktion als mathematischer Wert ungenau für eine Aussage über die 
globale Funktion sein kann, was sich bei der Bestimmung der Ejektionsfraktion bei 
ventrikulären Dilatationen widerspiegelt.  
Hinsichtlich der rechtsventrikulären Ejektionsfraktion gibt es zwei Studien, die mit anderen 
Methoden jeweils ähnliche Ergebnisse aufweisen. Die Arbeitsgruppe Sugiyama et al. 
beschreibt ebenfalls, dass es zwischen der anatomischen Subgruppe ohne LV (MA/AA) 
und den anatomischen Subgruppen mit einem LV keinen signifikanten Unterschied für die 
errechnete rechtsventrikuläre Ejektionsfraktion gibt. Sugiyama et al. verwendeten im 
Gegensatz zu dieser Arbeit für die Erhebung der Daten nicht die MRT, sondern die 
 49 
Angiokardiographie. Für die Berechnung der rechtsventrikulären Ejektionsfraktion haben 
sie zunächst die enddiastolischen und endsystolischen Volumina für den RV mit der 
Simpsonregel errechnet. Die Simpsonregel ist ein Verfahren der numerischen Integration 
und wird für Volumenberechnungen genutzt 53. Das Patientenkollektiv bei Sugiyama et al. 
beinhaltete 22 HLHS-Patienten, die allerdings gegenüber unserem Kollektiv sich darin 
unterscheiden, dass die Patienten wesentlich jünger sind (Alter im Mittel 14 Tage) und 15 
Patienten sich in der ersten Phase der Palliation befanden.  
 
Petko et al. hatten ebenfalls keinen signifikanten Unterschied zwischen der anatomischen 
Subgruppe ohne LV und den anatomischen Subgruppen mit LV gefunden. In dieser Studie 
wurde für die Bestimmung der rechtsventrikulären Funktion die zweidimensionale 
Echokardiographie genutzt. Die Arbeitsgruppe nutzte für die globale 
Funktionseinschätzung die „RV fractional area change“ (RV FAC). Dieser Parameter wird 
ähnlich wie die Ejektionsfraktion errechnet und stellt ein Maß für die globale systolische 
Funktion dar. Bei der RV FAC wird die Differenz der endsystolischen von der 
enddiastolischen Fläche subtrahiert und durch die enddiastolische Fläche dividiert. In einer 
Studie bei gesunden Probanden konnte gezeigt werden, dass die RV FAC gut mit MRT-
Daten der rechtsventrikulären Ejektionsfraktion korreliert 54.  
 
4.2 Regionale Funktion des rechten Ventrikels 
Zur Beurteilung der regionalen rechtsventrikulären Funktion haben wir die regionale 
Wandbewegung, die regionale Wanddicke und die regionale Wandverdickung genutzt. Aus 
der Literatur ist bekannt, dass diese Parameter eine gute Aussagekraft für die Einschätzung 
einer regionalen ventrikulären Dysfunktion haben 38, 55, 56. Jedoch gibt es keine Studien, die 
sich mit der regionalen rechtsventrikulären Funktion bei HLHS-Patienten im Stadium der 
Fontan-Zirkulation beschäftigt haben. Eine frühere Arbeit hat sich mit der 
echokardiografisch untersuchten rechtsventrikulären Geometrie von HLHS-Patienten nach 
der Hemi-Fontan-Operation auseinander gesetzt 44 und eine andere Studie untersuchte die 
Veränderungen der rechtsventrikulären Geometrie nach der Fontan-Operation bei 
univentrikulären Herzen 43. 
 
In unserer Studie wurden für die Quantifizierung der regionalen rechtsventrikulären 
Funktion die vier basalsten Kurzachsenschichten verwendet. Damit wurde der 
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überwiegende Teil des RV bis auf den apikalen Bereich abgedeckt. Die starke 
Trabekularisierung im apikalen Bereich macht eine valide Messung der regionalen 
Funktionsparameter schwierig bis unmöglich. Daher wurden die regionalen 
Funktionsparameter für diesen Bereich nicht bestimmt. 
Ähnlich wie bei Sugiyama et al. erfolgte für die Analyse die Einteilung des 
rechtsventriklulären Myokards in Anlehnung an die anatomischen Grenzen in vier 
Segmente: Die anteriore Wand, der rechtsventrikuläre Ausflusstrakt, das Septum bzw. die 
freie RV Hinterwand, falls kein LV vorhanden war, und die inferiore Wand (siehe Abb. 
11,12). Da bereits die visuelle Analyse zeigte, dass die regionalen Bewegungsstörungen im 
Septum am stärksten sind, haben wir für die Analyse das Septum und die 
gegenüberliegende freie Vorderwand verwendet (siehe auch Kapitel 2.2.2.2) Auch hierbei 
wurde zwischen Patienten mit (MA/AS, MS/AA, MS/AS) und ohne einen LV (MA/AA) 
unterschieden. 
 
4.2.1 Regionale Wandbewegung 
Für die regionale Wandbewegung zeigen unsere Ergebnisse einen signifikanten 
Unterschied für das septale Segment zwischen den Patienten ohne LV und den Patienten 
mit LV (siehe auch Abb. 19). Die Patienten ohne einen LV haben eine signifikant bessere 
septale Wandbewegung als die Patienten mit einem LV (p = 0,05). Dieses Ergebnis 
bestätigt die in verschiedenen vorangegangenen Publikationen geäußerte Vermutung, dass 
ein großer LV die rechtsventrikuläre Funktion beeinflusst 2, 5, 10, 52. 
Bezüglich des Vergleiches innerhalb der vier anatomischen Subgruppen fanden wir auch 
hier einen signifikanten Unterschied. Die Wandbewegung im Septum ist bei Patienten mit 
MA/AA signifikant besser als bei den drei anatomischen Subgruppen mit einem LV (p = 3 
x 10 -4). Auch zwischen den einzelnen anatomischen Subgruppen mit einem LV (MS/AA, 
MA/AS, MS/AS) wurden signifikante Unterschiede aufgezeigt. Die Subgruppe MS/AA hat 
innerhalb dieser Gruppe die beste regionale Wandbewegung und die Subgruppe MS/AS hat 
die schlechteste regionale Wandbewegung im septalen Bereich. Dieser Unterschied hängt 
vermutlich damit zusammen, dass Patienten mit MS/AS in der Regel einen großen LV 
haben, der einen negativen Einfluss auf die regionale rechtsventrikuläre Funktion hat.  
 
Für den Bereich der anterioren Wand unterscheiden sich auch hier die Patienten ohne LV 
von denen mit LV signifikant voneinander (p < 0,05). Die Patienten ohne LV haben eine 
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bessere Wandbewegung im anterioren Segment als die Patienten mit einem LV. Jedoch 
besteht, anders als für das septale Segment, kein signifikanter Unterschied zwischen den 
anatomischen Subgruppen. Es stellt sich jedoch ein Trend dahingehend dar, dass die 
Patienten mit MS/AS die schlechteste regionale Bewegung in der anterioren Wand haben. 
Somit zeigt sich auch im septumfernen anterioren Segment, dass ein großer linker 
Ventrikel, wie er insbesondere in der MS/AS Subgruppe zu finden ist, die Exkursion der 
Wand beeinträchtigt.  
 
In der Literatur ist bei Patienten mit koronarer Herzerkrankung und Kardiomyopathien 
beschrieben, dass die Wandbewegung eines Ventrikels die globale ventrikuläre Funktion 
beeinflusst 57, 58. Je mehr Hypokinesien in den einzelnen Segmenten vorhanden sind, desto 
schlechter ist die globale rechtsventrikuläre Funktion. Daraus resultierend wirkt sich die 
regionale Wandbewegung einzelner Segmente auf die globale Funktion eines Ventrikels 
aus 59. 
 
4.2.2 Regionale Wanddicke 
Für die Quantifizierung von regionalen ventrikulären Dysfunktionen ist die Wanddicke ein 
wichtiger Parameter 37, 39, 60, weil sie u.a eine wesentliche prognostische Bedeutung für 
einen plötzlichen Herztod hat 61, 62. 
 
Unsere Messungen zeigen, dass die regionalen Wanddicken im septalen Segment nicht 
signifikant unterschiedlich sind weder zwischen Patienten mit und ohne LV noch innerhalb 
der Subgruppen. Für die regionale Wanddicke im anterioren Bereich erhält man ein 
ähnliches Ergebnis ohne statistisch signifikante Unterschiede.  
Da die enddiastolischen Wanddicken innerhalb der anatomischen Subgruppen in den 
Segmenten nahezu identisch sind, bedeutet das, dass es keinen Hinweis auf Narbengewebe 
im Myokard gibt 63.  
 
In der Studie von Sugiyama et al. wurde in mikroskopisch, pathologischen Untersuchungen 
gemessen, dass Patienten der Subgruppen MS/AA und MS/AS eine signifikant höhere 
Wanddicke im septalen Segments verglichen mit der anatomischen Subgruppe MA/AA 
haben. Ein direkter Vergleich mit unseren enddiastolischen in-vivo Messungen ist jedoch 
aufgrund der methodischen Unterschiede nicht zulässig.  
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In einer weiteren Studie, die sich mit der rechtsventrikulären Wanddicke bei HLHS-
Patienten beschäftigte, fanden Seliem et al. bei 35 HLHS Patienten mittels 
Echokardiographie, dass die Dicke der Vorderwand nach der Hemi-Fontan-Operation 
größer ist als vor der Hemi-Fontan-Operation. Es wurde postuliert, dass die Veränderung 
der Wanddicke durch die Volumenentlastung des RV nach der Hemi-Fontan-Operation 
bedingt ist. Patienten in der Fontan-Zirkulation wurden nicht untersucht, auch eine 
Differenzierung zwischen den anatomischen Subgruppen erfolgte nicht. Damit lassen sich 
diese Daten ebenfalls nicht mit unseren Ergebnissen vergleichen.  
4.2.3 Regionale Wandverdickung 
Für die regionale Wandverdickung im septalen Segment unterscheiden sich auch die 
Patienten ohne LV signifikant von den Patienten mit einem LV (p < 0,05). Die 
Wandverdickung bei Patienten ohne LV ist signifikant besser als bei Patienten mit einem 
LV, obwohl die enddiastolische Wanddicke, wie oben gesagt, nicht unterschiedlich ist. 
Vergleicht man die einzelnen vier anatomischen Subgruppen untereinander, so haben die 
Patienten mit MA/AA die beste und die Patienten mit MS/AA die geringste regionale 
Wandverdickung im Septum (siehe Abb. 27 und 33).  
Bei den anatomischen Subgruppen MS/AS und MS/AA findet man oft einen hypertrophen, 
nicht funktionellen LV. Sugiyama et al. sahen unter anderem einen Grund für die 
Funktionslosigkeit des rudimentären LV im Vorhandensein von ausgeprägter 
Endokardfibroelastose. Mikroskopische Untersuchungen zeigten, dass besonders bei 
Patienten mit MS/AA die Endokardfibroelastose im LV sehr prominent war. Dadurch 
könnte die Wandverdickung in diesem Bereich stärker beeinträchtigt sein. 
Bezogen auf die Wandverdickung im anterioren Bereich zeigt sich ebenfalls ein 
signifikanter Unterschied zwischen Patienten ohne LV und Patienten mit einem LV (p < 
0,05). Auch hier ist die Wandverdickung signifikant stärker bei Patienten ohne LV 
verglichen mit den anderen Patienten. Zwischen den anatomischen Subgruppen bestehen 






4.3 Globale Funktion in Abhängigkeit von der Masse des LV 
Um festzustellen inwieweit die normierte Masse des rudimentären LV die globale RV-
Funtion beeinträchtigt, wurde diese mit der rechtsventrikulären Ejektionsfraktion und dem 
Cardiac Index verglichen.  
Hinsichtlich des Zusammenhangs zwischen der Ejektionsfraktion des RV und der 
indizierten linksventrikulären Masse zeigt sich eine signifikante Korrelation (siehe Abb. 
31) mit einem mäßigen Korrelationskoeffizient (Spearman-Korrelationskoeffizient r = 
0,317, p < 0,05). Betrachtet man die Korrelationsanalyse zwischen dem rechtsventrikulären 
Cardic Index und der normierten linksventrikulären Masse, findet sich kein Zusammenhang 
zwischen den beiden Parametern. Die Ergebnisse der Spearman-Korrelationen muss man 
differenziert zu unseren anderen Ergebnissen betrachten, da nur die Subgruppen mit einem 
sichtbaren LV-Kavum berücksichtigt wurden (MA/AS, MS/AA, MS/AS). In der Subgruppe 
MA/AA ist sich kein sichtbares LV-Kavum vorhanden. Der rudimentäre LV ist hier 
lediglich als einer mehr oder weniger ausgeprägten RV-Wandverdickung zu erkennen, so 
dass keine LV-Masse bestimmt werden konnte. 
 
4.4 Herzfehlerspezifische Referenzwerte 
Ein weiteres Ziel der Studie war die Erhebung von krankheitsspezifischen Referenzwerten 
für HLHS-Patienten in der Fontan-Zirkulation. Für die Darstellung der Referenzwerte 
wurde die LMS-Methode nach Cole und Green verwendet 46, 47 und in Perzentilenkurven 
dargestellt. Es wurden die Daten von 59 HLHS-Patienten im Alter von 2-12 Jahren 
herangezogen. Jüngere oder ältere Patienten mussten ausgeschlossen werden, da aufgrund 
der geringen Fallzahl für andere Altersgruppen keine Perzentilen erstellt werden konnten. 
 
Alle Perzentilenkurven beschreiben HLHS-Patienten, die sich in der Fontan-Zirkulation 
befinden. Für die herzfehlerspezifischen Referenzwerte dient das Alter beim MRT-Scan als 
unabhängige Variable. Die abhängigen Variablen sind das rechtsventrikuläre 
enddiastolische Volumen, das rechtsventrikuläre endsystolische Volumen, die 
rechtsventrikuläre Ejektionsfraktion, der rechtsventrikuläre Cardiac Index und die Masse 
des RV. Alle abhängigen Variablen wurden auf die Körperoberfläche und das 
Körpergewicht normiert. Sarikouch et al. und Valsangiacomo-Buechel et al. haben 
geschlechter-spezifische Referenzwerte für das ventrikuläre Volumen und für die 
ventrikuläre Masse bei Gesunden mittels MRT erhoben. In beiden Studien wurden die 
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Referenzwerte durch die LMS-Methode ermittelt und durch Perzentilenkurven dargestellt 
64, 65. Bei Sarikouch et al. wurden 99 Gesunde mit einem Alter zwischen 8-20 Jahren 
untersucht. Das Patientenkollektiv bei Valsangiacomo-Buechel et al. bestand aus 52 
rekrutierten Probanden mit einer Altersspanne von 1 bis 18 Jahren. Im Gegensatz zu den 
eben genannten Arbeiten handelt es sich bei den Perzentilenkurven aus unserem 
Patientenkollektiv um die Darstellung von Patienten mit einem angeborenem Herzfehler. 
In der Literatur sind kaum herzfehlerspezifische Referenzwerte vorhanden. Lediglich für 
das Krankheitsbild der Fallot´schen Tetralogie wurden Perzentilenkurven der RV- und LV-
Funktion sowie der RV- und LV-Volumina in Abhängigkeit von der Körperoberfläche in 
einer multizenter Studie mit 407 korrigierten Patienten mittels MRT erhoben 66. Das Alter 
bei diesen Patienten war zwischen 8-40 Jahren und die Daten wurden mit der LMS-
Methode analysiert. Vergleicht man die RV-Volumina bezogen auf die Körperoberfläche 
mit unseren Werten, so sieht man, dass Patienten mit Fallot’scher Tetralogie ein höheres 
enddiastolisches sowie endsystolisches RV-Volumen haben als unser Patientenkollektiv, 
wobei auch hier die Altersspanne berücksichtigt werden muss.  
 
Referenzwerte für univentrikuläre Herzen, die einen Vergleich mit unseren Daten erlauben 
würden, sind in der Literatur nicht zu finden. 
 
Diese erstmalig erhobenen Referenzwerte ermöglichen zum einen eine genauere 
Einschätzung der RV Volumina und Funktionsdaten individuell für jeden HLHS-Patienten 
und erlauben die Betrachtung im Langzeitverlauf. Die Durchsicht der Literatur hat ergeben, 
dass es kaum Daten über den Langzeitverlauf von HLHS-Patienten in der Fontanzirkulation 
gibt. Lediglich eine Veröffentlichung aus dem Jahr 2000 von Mahle et al. berichtet in einer 
multivariablen Analyse von 291 Patienten, dass es keinen Hinweis auf einen 
Zusammenhang zwischen dem anatomischen HLHS-Subtyp und der Mortalität gab. Sie 
untersuchten die 1-, 2-, 5- und 10-Jahresüberlebensrate nach der Norwood-Operation. 
Unabhängige Faktoren waren das Vorhandensein von Heterotaxie und das Alter zum 
Zeitpunkt der drei operativen Palliationsschritte 67.  
 
Unsere Daten können helfen, die Entwicklung der Ventrikelfunktion im Langzeitverslauf 
zu verfolgen und möglicherweise unabhängige Risikofaktoren für eine Verschlechterung zu 
identifizieren. 
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4.5 Andere bildgebende Verfahren und Limitationen der MRT 
Die MRT hat sich in den letzten Jahren zu einer wichtigen Methode der kardialen 
Bildgebung entwickelt 68, 69. Neben der Echokardiographie und der interventionellen 
Angiokardiographie wird sie in unserem Zentrum inzwischen routinemäßig für die 
Evaluation des HLHS eingesetzt. Im Vergleich zu der Angiokardiographie und zu 
nuklearmedizinischen Verfahren ist die MRT nicht-invasiv und kommt ohne ionisierende 
Strahlen und jodhaltiges Kontrastmittel aus. Gegenüber der Echokardiogardie ist die MRT 
hinsichtlich der Volumetrie und Ventrikelfunktionsmessung genauer und von akustischen 
Schallfenstern unabhängig. Daher wird sie für diese Messungen als „Goldstandard“ 
bezeichnet 70. 
 
Anavekar et al. berichtete 2007 über eine gute Korrelation zwischen den 
echokardiografisch  und den mittels MRT erhobenen Werten der rechtsventrikulären 
Funktion.  
 
Nachteilig bei der MRT ist, dass Metallimplante, wie z.B. eisenhaltige Coils, Occluder, 
Herzschrittmacher oder Cochlea-Implantate Kontraindikationen darstellen. Einige HLHS-
Patienten konnten aus diesen Gründen nicht in unsere Studie eingeschlossen werden. 
Ebenfalls nachteilig ist, dass die MRT-Untersuchungen sehr zeitaufwendig sind und 
Kleinkinder sediert werden müssen. Wenn ein Kind frühzeitig aus der Sedierung erwacht, 
kann dieses zum Abbruch der Untersuchung führen.  
Weitere Limitationen sind Klaustrophobie, Adipositas per magna und Arrhythmien, z.B. 
Vorhofflimmern oder ventrikuläre Extrasystolen.  
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5 Zusammenfassung und Ausblick 
 
Es wird vermutet, dass beim HLHS ein rudimentärer LV die Funktion des rechten 
Systemventrikels wesentlich beeinflusst. Das könnte eine wesentliche Bedeutung für die 
Langzeitprognose dieser Patienten haben.  
 
Daher war es das Ziel dieser Arbeit, den Einfluss eines rudimentären LV auf die globale 
und regionale rechtsventrikuläre Funktion bei Patienten mit HLHS zu analysieren. 
Sekundäre Ziele waren es, Unterschiede innerhalb der anatomischen Subgruppen zu 
identifizieren und herzfehlerspezifische Referenzwerte zu erheben. Dazu wurden in einer 
prospektiven, klinischen Studie 63 HLHS-Patienten im Stadium der Fontan-Zirkulation 
mittels kardialer MRT untersucht. 
 
Die Ergebnisse zeigten, dass das indizierte Herzminutenvolumen (Cardiac Index) als Maß 
für die globale Funktion des rechten Systemventrikels bei Patienten mit einem 
rudimentären LV (definiert durch ein sichtbares LV-Kavum) signifikant niedriger ist als bei 
Patienten ohne einen LV. Auch der statistische Vergleich zwischen den HLHS-Subgruppen 
zeigte einen signifikant niedrigeren Cardiac Index für die Gruppen mit einem rudimentären 
LV.  
Die Messung der regionalen rechtsventrikulären Funktion stellte heraus, dass besonders die 
septale Wandbewegung und Wandverdickung bei HLHS-Patienten mit einem rudimentären 
LV signifikant geringer ist als bei Patienten ohne LV.  
 
Durch die erstmalig erhobenen herzfehlerspezifischen Referenzwerte für RV Volumina und 
Funktion ist es möglich, den RV individuell für jeden HLHS-Patienten einzuschätzen und 
auch im Langzeitverlauf beurteilen zu können.  
 
Zusammenfassend kann festgestellt werden, dass bei HLHS-Patienten ein rudimentärer LV 
zu einer global und regional eingeschränkten Funktion führt. Dieses kann eine prognostisch 
wichtige Bedeutung im Langzeitverlauf haben und der Therapiesteuerung dienen. Deshalb 
sind weitere longitudinale Untersuchungen notwendig. Wir hoffen, dass diese Arbeit dazu 
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Ejectionfraction des RV [%] 23 53,29 8,55 38,20 72,90
Herzfequenz [b/min] 23 81,52 13,67 55,00 121,00
Schlagvolumen des RV 
normiert auf die 
Körperoberfläche [ml/m!]
23 41,50 7,13 28,72 54,42
Cardiac Index des RV 
[ml/m!/min]
23 3,38 ,80 2,18 4,92
enddiastolisches Volumen 
des RV normiert auf das 
Gewicht [ml/kg]
23 3,12 ,75 1,56 4,70
enddiastolisches Volumen 
des RV normiert auf die 
Körperoberfläche [ml/m!]
23 77,47 16,58 35,58 106,22
endsystolisches Volumen 
des RV normiert auf das 
Gewicht [ml/kg]
23 1,56 ,57 ,80 2,90
endsystolisches Volumen 
des RV normiert auf die 
Körperoberfläche [ml/m!]
23 38,55 12,78 16,80 65,62
Ejectionfraction des RV [%] 40 52,57 10,35 21,60 67,90
Herzfequenz [b/min] 40 75,33 17,58 41,00 121,00
Schlagvolumen des RV 
normiert auf die 
Körperoberfläche [ml/m!]
40 37,12 9,95 18,89 63,39
Cardiac Index des RV 
[ml/m!/min]
40 2,77 ,92 1,00 5,53
enddiastolisches Volumen 
des RV normiert auf das 
Gewicht [ml/kg]
40 2,71 ,94 ,94 5,62
enddiastolisches Volumen 
des RV normiert auf die 
Körperoberfläche [ml/m!]
40 69,99 23,76 22,61 129,11
endsystolisches Volumen 
des RV normiert auf das 
Gewicht [ml/kg]
40 1,40 ,69 ,59 4,04
endsystolisches Volumen 
des RV normiert auf die 
Körperoberfläche [ml/m!]







[ l/ 2] 




[ l/ 2] 
[l/min/ 2] 
[ l/ 2] 
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Tab. 12: Globale rechtsventrikuläre Funktion der anatomischen Subgruppe MA/AA 







Ejectionfraction des RV 
[%] 5 55,42 7,38 45,90 63,60
heartrate [b/min] 5 66,00 19,80 45,00 87,00
stroke volume des RV 
normiert auf die 
Körperoberfläche 
[ml/m!]
5 42,54 5,99 33,75 47,99
cardiac index des RV 
[ml/m!/min] 5 2,84 1,03 1,59 4,18
enddiastolic volume des 
RV normiert auf das 
Gewicht [ml/kg]
5 2,88 ,43 2,18 3,29
enddiastolic Volume des 
RV normiert auf die 
Körperoberfläche 
[ml/m!]
5 76,97 7,04 67,92 85,07
endsystolisches 
Volumen des RV 
normiert auf das 
Gewicht [ml/kg]
5 1,27 ,18 1,09 1,51
endsystolic volume des 
rv normiert auf die 
Koerperoberflaeche 
[ml/m!]
5 34,41 7,28 26,35 46,06
MA/AS
[ml/m2] 







Tab. 14: Globale rechtsventrikuläre Funktion der anatomischen Subgruppe MS/AA 
 




Ejectionfraction des RV 
[%]
19 52,35 9,60 31,70 66,00
heartrate [b/min] 19 74,32 15,34 41,00 99,00
stroke volume des RV 
normiert auf die 
Körperoberfläche 
[ml/m!]
19 35,90 10,33 22,61 63,39
cardiac index des RV 
[ml/m!/min] 19 2,61 ,76 1,68 4,07
enddiastolic volume des 
RV normiert auf das 
Gewicht [ml/kg]
19 2,47 ,78 1,03 3,91
enddiastolic Volume des 
RV normiert auf die 
Körperoberfläche 
[ml/m!]
19 65,93 23,42 24,22 126,78
endsystolisches 
Volumen des RV 
normiert auf das 
Gewicht [ml/kg]
19 1,29 ,43 ,59 2,11
endsystolic volume des 
RV normiert auf die 
Körperoberfläche 
[ml/m!]
19 35,73 15,35 17,39 69,42
MS/AS
[ l/ 2] 
[ l/ 2] 
l/min/m2] 












Masse des RV normiert auf das 
Gewicht [g/kg]
23 3,08 ,98 1,57 4,85
Masse des RV normiert auf die 
Körperoberfläche [g/m!]
23 76,71 25,25 41,31 143,11
Masse des LV normiert auf das 
Gewicht [g/kg]
0 . . . .
Masse des LV normiert auf die 
Körperoberfläche [g/m!]
0 . . . .
LV zu RV [Massenverhältniss] 0 . . . .
Wandbewegungverhältnis Seg1 
zu Seg3
23 1,80 ,72 ,84 4,34
Wandverdickung des RV Seg1 
[%]
23 ,55 ,29 ,03 1,28
Wandverdickung des RV Seg3 
[%]
23 ,74 ,32 ,23 1,43
Wandbewegung des RV seg1 
[mm]
23 7,07 1,94 3,43 12,15
Wandbewegung des RV Seg3 
[mm]
23 4,17 1,14 2,48 6,98
diastolische Wanddicke des RV 
Seg1 [mm]
23 6,08 2,13 2,65 12,60
diastolische Wanddicke des RV 
Seg3 [mm]
23 5,66 2,16 3,03 12,08
Verhältnis der Wanddicke des 
RV Seg1 zu Seg3
23 1,11 ,27 ,70 1,71
Masse des RV normiert auf das 
Gewicht [g/kg]
40 3,11 ,97 1,44 5,38
Masse des RV normiert auf die 
Körperoberfläche [g/m!]
40 80,84 25,77 34,11 134,87
Masse des LV normiert auf das 
Gewicht [g/kg]
40 ,41 ,28 ,07 1,27
Masse des LV normiert auf die 
Körperoberfläche [g/m!]
40 10,58 7,46 2,34 35,37
LV zu RV [Massenverhältniss] 40 ,15 ,11 ,02 ,42
Wandbewegungverhältnis Seg1 
zu Seg3
40 1,45 ,51 ,58 2,83
Wandverdickung des RV Seg1 
[%]
40 ,23 ,26 -,13 1,07
Wandverdickung des RV Seg3 
[%]
40 ,52 ,28 ,00 1,20
Wandbewegung des RV seg1 
[mm]
40 4,79 1,60 2,35 8,63
Wandbewegung des RV Seg3 
[mm]
40 3,46 ,93 1,70 5,43
diastolische Wanddicke des RV 
Seg1 [mm]
40 5,84 1,83 2,10 11,75
diastolische Wanddicke des RV 
Seg3 [mm]
40 5,91 2,26 3,20 14,40
Verhältnis der Wanddicke des 
RV Seg1 zu Seg3







Tab. 17: Regionale rechtsventrikuläre Funktion der anatomischen Subgruppe MA/AA 
 
Tab. 18: Regionale rechtsventrikuläre Funktion der anatomischen Subgruppe MA/AS 
Masse des RV normiert auf das 
Gewicht [g/kg]
23 3,0833 ,97649 1,57 4,85
Masse des RV normiert auf die 
Körperoberlfächee [g/m!]
23 76,7128 25,25351 41,31 143,11
Masse des LV normiert auf das 
Gewicht [g/kg]
0 . . . .
Masse des LV normiert auf die 
Körperoberlfäche [g/m!]
0 . . . .
LV zu RV [Massenverhaeltniss] 0 . . . .
Wandbewegungverhältnis Seg1 
zu Seg3
23 1,8018 ,72123 ,84 4,34
Wandverdickung des RV Seg1 
[%]
23 ,5467 ,28972 ,03 1,28
Walndverdickung des RV Seg3 
[%]
23 ,7413 ,32383 ,23 1,43
Wandbewegung des RV Seg1 
[mm]
23 7,0707 1,93503 3,43 12,15
Wandbewegung des RV Seg3 
[mm]
23 4,1696 1,14164 2,48 6,98
diastolische Wanddicke des RV 
Seg1 [mm]
23 6,0826 2,12900 2,65 12,60
diastolische Wanddicke des RV 
Seg3 [mm]
23 5,6587 2,16091 3,03 12,08
Verhältnis der Wanddicke des RV 
Seg1 zu Seg3









Masse des RV normiert auf das 
Gewicht [g/kg]
5 3,3605 ,91598 2,52 4,50
Masse des RV normiert auf die 
Körperoberlfäche [g/m!]
5 89,6697 19,23979 63,31 112,70
Masse des LV normiert auf das 
Gewicht [g/kg]
5 ,3400 ,10853 ,22 ,47
Masse des LV normiert auf die 
Körperoberlfäche [g/m!]
5 9,3042 3,31346 5,33 12,25
LV zu RV [Massenverhaeltniss] 5 ,1097 ,03756 ,05 ,15
Wandbewegungverhältnis Seg1 
zu Seg3
5 1,3535 ,83424 ,82 2,83
Wandverdickung des RV Seg1 
[%]
5 ,4033 ,48878 -,13 1,07
Walndverdickung des RV Seg3 
[%]
5 ,4217 ,24633 ,00 ,63
Wandbewegung des RV Seg1 
[mm]
5 4,9767 1,92998 3,35 8,15
Wandbewegung des RV Seg3 
[mm]
5 3,9767 ,83698 2,88 4,85
diastolische Wanddicke des RV 
Seg1 [mm]
5 5,5400 1,09781 4,28 7,18
diastolische Wanddicke des RV 
Seg3 [mm]
5 5,7900 ,76354 4,70 6,70
Verhältnis der Wanddicke des RV 
Seg1 zu Seg3




Tab. 19: Regionale rechtsventrikuläre Funktion der anatomischen Subgruppe MS/AA 




Masse des RV normiert auf das 
Gewicht [g/kg]
16 3,3983 1,06671 1,51 5,38
Masse des RV normiert auf die 
Körperoberlfäche [g/m!]
16 84,1430 24,84087 36,51 130,07
Masse des LV normiert auf das 
Gewicht [g/kg]
16 ,4264 ,36500 ,09 1,27
Masse des LV normiert auf die 
Körperoberlfäche [g/m!]
16 10,9421 10,13301 2,34 35,37
LV zu RV [Massenverhaeltniss] 16 ,1312 ,11489 ,04 ,42
Wandbewegungverhältnis Seg1 
zu Seg3
16 1,4999 ,41167 ,85 2,30
Wandverdickung des RV Seg1 
[%]
16 ,1646 ,15246 -,08 ,50
Walndverdickung des RV Seg3 
[%]
16 ,5479 ,28772 ,15 1,20
Wandbewegung des RV Seg1 
[mm]
16 5,0417 1,46051 2,50 7,10
Wandbewegung des RV Seg3 
[mm]
16 3,4464 ,92504 1,70 5,43
diastolische Wanddicke des RV 
Seg1 [mm]
16 5,3865 1,57233 2,10 8,40
diastolische Wanddicke des RV 
Seg3 [mm]
16 5,6146 2,01217 3,20 9,43
Verhältnis der Wanddicke des RV 
Seg1 zu Seg3





Masse des RV normiert auf das 
Gewicht [g/kg]
19 2,8091 ,84755 1,44 4,60
Masse des RV normiert auf die 
Körperoberlfäche [g/m!]
19 75,7305 27,98171 34,11 134,87
Masse des LV normiert auf das 
Gewicht [g/kg]
19 ,4146 ,24193 ,07 ,87
Masse des LV normiert auf die 
Körperoberlfäche [g/m!]
19 10,6202 5,64774 2,60 19,80
LV zu RV [Massenverhaeltniss] 19 ,1683 ,10724 ,02 ,40
Wandbewegungverhältnis Seg1 
zu Seg3
19 1,4307 ,52051 ,58 2,31
Wandverdickung des RV Seg1 
[%]
19 ,2456 ,23770 -,10 ,90
Walndverdickung des RV Seg3 
[%]
19 ,5250 ,28040 ,13 1,10
Wandbewegung des RV Seg1 
[mm]
19 4,5259 1,66814 2,35 8,63
Wandbewegung des RV Seg3 
[mm]
19 3,3452 ,95190 1,80 5,03
diastolische Wanddicke des RV 
Seg1 [mm]
19 6,2917 2,12152 3,70 11,75
diastolische Wanddicke des RV 
Seg3 [mm]
19 6,1829 2,72089 3,60 14,40
Verhältnis der Wanddicke des RV 
Seg1 zu Seg3
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